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Resumen
Antecedentes	   y	   objeAvos:	   La	   ﬁbrosis 	   miocárdica	   puede	   detectarse	   en	   la 	   miocardiopa2a	  
hipertróﬁca	  (MCH)	  mediante	  resonancia	  magné:ca	  (RM)	  con	  realce	  tardío	  de	  gadolinio.	  La 	  ﬁbrosis	  
miocárdica	  y	   el	  tamaño	  de	  la 	  aurícula	  izquierda	  (AI)	  pueden	  relacionarse	  con	  eventos 	  adversos.	  
Analizamos 	  la 	  relación	  entre 	  la 	  presencia 	  y	   extensión	  del 	  realce	  tardío	  con	  el 	  tamaño	  de	  la 	  AI,	  la	  
morfología	  y	  función	  del	  ventrículo	  izquierdo	  (VI)	  y	  con	  los	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
Método:	  Estudiamos 	  con	  RM	  189	  pacientes 	  diagnos:cados	  de	  MCH	  desde	  1997	  a	  2012.	  Se 	  analizó	  
con	  RM	   la	  morfología 	  y	   función	  del 	  ventrículo	  izquierdo	  (VI),	   la	  presencia	  y	   extensión	  del	  realce	  
miocárdico	  tardío	  y	  el	  tamaño	  de	  la	  AI.
Resultados:	  La 	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  se 	  correlacionó	  posi:vamente	  con	  el 	  grosor	  máximo	  (r	  =	  
0,38;	  p	  <	  0,0001),	  la	  masa	  (r	  =	  0,33;	  p	  <	  0,0001)	  y	  el 	  número	  de	  segmentos	  hipociné:cos 	  (r=0,45;	  p	  
<	  0,0001)	  del 	  VI	  e 	  inversamente	  con	  la	  edad	  en	  momento	  del 	  diagnós:co	  (p	  =	  0,0001).	  El 	  tamaño	  
de	  la	  AI 	  fue	  superior	   en	   los	  pacientes	  con	  realce	  tardío	  y	   las 	  diferencias	  eran	  más	  signiﬁca:vas	  
cuanto	  mayor	  era	  la 	  extensión	  del 	  realce 	  tardío	  (p	  <	  0,01).	  Los 	  pacientes	  con	  eventos	  tenían	  mayor	  
tamaño	   de	   la 	  AI 	   (p	   <	   0,01)	   y	   el 	   realce 	   tardío	   era 	  más	   frecuente 	   (p=0.004).	   El	   porcentaje	   de	  
pacientes 	  con	  muerte	  súbita 	  fue	  superior	  en	  el	  grupo	  con	  realce	  tardío,	  pero	  la	  diferencia	  no	  fue	  
estadís:camente	  signiﬁca:va	  (p=0,076).	  
Conclusiones:	  La	  dilatación	  de 	  la	  AI 	  y	  la 	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  se 	  asocian	  con	  daño	  miocárdico	  
más	  severo,	  con	  parámetros	  clínicos 	  adversos	  y	   con	  eventos 	  durante	  el	  seguimiento,	   lo	  que	  indica	  
que	  podría	  vincularse	  al	  pronós:co.	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Resumo
Antecedentes	  e	  obxecAvos:	  A	  ﬁbrose	  miocárdica	  pode	  ser	  detectada	  na	  miocadiopa2a	  hipertróﬁca	  
(MCH)	  por	  resonancia	  magné:ca 	  (RM),	  con	  realce	  tardío	  de	  gadolínio.	  A	  ﬁbrose	  do	  miocardio	  e	  o	  
tamaño	   da 	  aurícula 	   esquerda	   (AE)	   pode	   ser	   relacionado	   con	   eventos 	   adversos.	   Analizamos 	  a	  
relación	  entre 	  a	  presenza 	  e	  extensión	  do	  realce 	  tardío	  co	  tamaño	  da	  AE,	  morfoloxía 	  e	  función	  do	  
ventrículo	  esquerdo	  (VE)	  e	  os	  eventos	  durante	  o	  seguimento.
Método:	  Estudamos 	  con	  RM	  189	  pacientes 	  co	  diagnós:co	  de	  MCH	  dende	  1997	  a	  2012.	  Analizouse	  
con	  RM	   a	  morfoloxía	  e 	  función	  do	  ventrículo	  esquerdo	  (VE),	   a 	  presencia 	  e 	  extensión	  do	   realce	  
tardío	  e	  o	  tamaño	  da	  AE.
Resultados:	  A	  extensión	  do	  realce	  tardío	  está	  posi:vamente	  correlacionada 	  coa 	  espesor	  máxima	  (r	  
=	  0,38;	  p	  <	  0,0001),	  masa	  (r	  =	  0,33;	  p	  <0	  ,0001)	  eo	  número	  de	  segmentos 	  con	  hipocinesia 	  (r	  =	  0,45;	  
p	  <	  0,0001)	  e	  inversamente	  coa 	  idade	  no	  momento	  do	  diagnós:co	  (p	  =	  0,0001).	  O	  tamaño	  da 	  AE	  
foi 	  maior	  en	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  e	  as	  diferenzas	  foron	  máis	  signiﬁca:vas	  canto	  maior	  foi 	  a	  
extensión	  de 	  realce	  tardío	  (p	  <	  0,01).	  Os 	  pacientes 	  con	  eventos 	  prsentaron	  maior	  tamaño	  da	  AE	  (p	  
<	   0,01)	  e	  o	   realce	  tardío	  era 	  máis	  frecuente 	  (p	  =	  0,004).	   A	  porcentaxe	  de	  pacientes 	  con	  morte	  
súbita 	  foi 	  maior	  no	  grupo	  con	  realce	  tardío,	  pero	  a 	  diferenza	  non	  foi 	  esta:s:camente 	  signiﬁca:va	  
(p	  =	  0,076).
Conclusións:	  A	  dilatación	  da 	  AE	  e	  a 	  extensión	  do	  realce	  tardío	  asocianse	  cun	  dano	  miocárdico	  máis	  
grave,	  con	  parámetros 	  clínicos	  adversos 	  e	  eventos 	  durante 	  o	  seguimento,	  indicando	  que	  pode	  estar	  
ligada	  ao	  prognós:co.
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Abstract
Background	  and	   objecAves:	  Myocardial	  ﬁbrosis	  can	  be	  detected	  in	  hypertrophic	   cardiomyopathy	  
(HCM)	  by	  magne:c	  resonance 	  imaging	  (MRI)	  with	  late	  gadolinium	  enhancement	  (LGE).	  Myocardial	  
ﬁbrosis	  and	  the	  size 	  of	  the	  lek	   atrium	  (LA)	  can	  be	  related	  to	  adverse	  events.	  We 	  inves:gated	  the	  
rela:onships 	  between	  the 	  presence	  and	  extent	  of	  late 	  enhancement	  with	  LA	  size,	  morphology	  and	  
func:on	  of	  the	  lek	  ventricle	  (LV)	  and	  events	  during	  follow-­‐up.
Methods:	  MR	  imaging	  was 	  performed	  in	  189	  pa:ents	  diagnosed	  of	  HCM	   from	  1997	  to	  2012.	  The	  
morphology	  and	  func:on	  of	  the	  lek	  ventricle	  (LV),	  the	  presence	  and	  extent	  of	  myocardial 	  LGE	  and	  
LA	  size	  was	  analyzed	  with	  MRI.
Results:	  The	  extent	  of	   LGE	  was 	  posi:vely	   correlated	  with	  the 	  maximum	  thickness	  (r	   =	   0.38;	   p	  <	  
0.0001),	  mass 	  (r	  =	  0.33;	  p	  <0.0001)	  and	  the	  number	  of	  hypokine:c	  segments	  (	  r	  =	  0.45;	  p	  <	  0.0001)	  
and	  inversely	  with	  age	  at	  diagnosis 	  at	  diagnosis	  (p	  =	  0.0001).	  Lek	  atrial 	  size	  was 	  higher	   in	  pa:ents	  
with	  LGE	  and	  the 	  diﬀerences 	  were	  more	  signiﬁcant	  with	  the 	  greater	  extension	  of	  LGE	  (p	  <	  0.01).	  In	  
pa:ents 	  with	  events,	   lek	  atrial 	  size	  was 	  larger	     (p	  <	  0.01)	  and	  LGE	  more 	  frequent	  (p	  =	  0.004).	  The	  
percentage 	  of	  pa:ents 	  with	  sudden	  death	  was 	  higher	  in	  the	  group	  with	  LGE,	  but	  the	  diﬀerence	  was	  
not	  sta:s:cally	  signiﬁcant	  (p	  =	  0.076).
Conclusions:	  Lek	  atrial 	  dilata:on	  and	  extensive 	  LGE	  were	  associated	  with	  more	  severe	  myocardial	  
damage,	  with	  adverse	  clinical 	  parameters 	  and	  events 	  during	  follow-­‐up,	  sugges:ng	  that	   it	  may	   be	  
closely	  linked	  to	  prognosis.	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Prólogo
Desde	  mi 	  etapa 	  de	  residente	  y	   posteriormente	  como	  especialista	  en	  radiodiagnós:co	  he	  estado	  
muy	   interesada 	  en	  la 	  resonancia 	  magné:ca	  (RM)	  de	  cuerpo	  y	   en	  concreto	  en	  la 	  RM	   cardíaca 	  en	  
miocardiopa2as,	  cardiopa2as	  congénitas,	  cardiopa2a	  isquémica	  etc...	  
Fruto	  de 	  este	  interés 	  han	  sido	  los 	  trabajos	  para	  la 	  obtención	  del 	  diploma 	  de 	  estudios 	  avanzados	  
(DEA),	  comunicaciones 	  a 	  congresos	  y	  publicaciones	  sobre 	  diversos 	  aspectos 	  de	  la	  RM	  cardíaca 	  y	  la	  
u:lidad	  del 	  uso	  de 	  contraste	  en	   cardiopa2as,	   detalladas 	  al	  ﬁnal	   de 	  este	  trabajo	  (apartado	   12,	  
pag...)
Al 	  iniciar	  el 	  trabajo	  que 	  aquí	  presento,	  me	  planteé	  la	  pregunta 	  de	  si 	  exis2a	  relación	  entre 	  el 	  grado	  
de	  ﬁbrosis,	  iden:ﬁcada 	  mediante	  realce	  miocárdico	  tardío,	  el 	  grado	  de	  hipertroﬁa	  y	  el	  tamaño	  de	  
la 	  aurícula 	  y	   si 	  estos 	  parámetros 	  realmente	  tenían	  un	  valor	   pronós:co	  respecto	  al 	  desarrollo	  de	  
eventos	  cardíacos.
Para 	  intentar	  responder	   a	  esta	  preguntas 	  diseñé	  una	  base 	  de 	  datos	  en	  la	  que 	  recogí	  las 	  variables	  
analizadas 	   en	   nuestra 	   prác:ca 	   clínica 	   (diámetros 	   de	   cámaras	   cardíacas,	   análisis 	   morfológico	  
funcional	  y	  :sular	   del 	  miocardio)	  y	   otras 	  que	  realicé	  posteriormente	  sobre	  las 	  imágenes 	  de	  RM	  
archivadas	  (áreas	  y	  volúmenes	  auriculares).
El 	  obje:vo	  ﬁnal 	  era 	  ver	   si 	  había 	  relación	  entre 	  estas	  variables	  analizadas 	  con	  RM	   y	   los	  eventos	  
cardíaco	  y	  por	  tanto	  el	  valor	  pronós:co	  de	  la	  RM	  en	  pacientes	  con	  MCH.
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  izquierda
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1.	  INTRODUCCIÓN
1.A.	  Miocardiopa8a	  hipertróﬁca.	  Generalidades
La	  miocardiopa=a	  hipertróﬁca	  (MCH)	  se 	  caracteriza	  por	  hipertroﬁa 	  del 	  miocardio	  en	  ausencia 	  de	  
enfermedad	  cardíaca	  o	  extracardíaca	  capaz	  de	  producirla	  (1)	  .	  
La 	  MCH	  es 	  la 	  enfermedad	  genéCca 	  cardiaca 	  más 	  común	  y	  la	  causa 	  más 	  frecuente	  de	  muerte	  súbita	  
(MS)	  en	  jóvenes 	  (2-­‐4).	  No	  hay	  datos	  relaCvos 	  a	  la 	  prevalencia 	  de	  la 	  MCH	  en	  España,	  pero	  múlCples	  
trabajos 	  realizados 	  en	  diversas	  poblaciones	  han	  evidenciado	  que 	  la 	  prevalencia 	  de	  la 	  MCH	  es	  de 	  1	  
cada	  500	  personas	  de	  la	  población	  general	  (2-­‐3).
La 	  MCH	   se	   deﬁne 	  como	   una	  enfermedad	   del	  miocardio	   no	   atribuible 	  a 	   condiciones	   de 	  carga	  
(hipertensión,	  valvulopa=a,	  etc.)	  y	  que	  provoca 	  un	  engrosamiento	  de	  15	  mm	  o	  más	  en	  uno	  o	  más	  
segmentos	  miocárdicos 	  del	  ventrículo	  izquierdo	  (VI).	  En	  el	  60%	  de	  los 	  	  adolescentes 	  y	  adultos	  con	  
MCH,	   la 	  enfermedad	  Cene	  una 	  base	  genéCca	  autosómica	  dominante 	  causada	  por	  mutaciones	  en	  
genes	  de	  proteínas	  sarcoméricas	  cardiacas	  (5).
Las 	  mutaciones 	  en	  los 	  genes 	  que	  codiﬁcan	  la 	  cadena	  pesada 	  de	  la 	  miosina	  beta	  (MYH7)	  y	   la 	  forma	  
cardiaca 	  de	  proteína 	  C	   que	  se 	  une	  a 	  la	  miosina	  (MYBPC3)	  son	  responsables 	  de 	  la 	  mayoría	  de	  los	  
casos	  (40-­‐60%)	  (5-­‐6).
Las 	  mutaciones	   en	   otros 	   genes	   no	   sarcoméricos,	   (donde 	   se	   incluyen	   trastornos 	  metabólicos,	  
enfermedades 	   neuromusculares,	   amiloidosis 	   familiar	   relacionada 	   con	   transCreCna)	   y	   diversos	  
síndromes 	  malformaCvos 	  como	  el	  síndrome	  de	  Noonan	  son	  responsables	  del 	  5-­‐10%	  de	  los 	  casos	  
(5).	  Existe	  un	  25-­‐30%	  de	  enfermos	  en	  los 	  que 	  no	  se	  encuentra	  el	  defecto	  genéCco	  casuante	  de	  la	  
enfermedad,	  en	  los 	  que	  la	  enfermedad	  puede 	  deberse	  a 	  mutaciones	  en	  nuevos	  genes	  todavía 	  no	  
descritos	  (6).
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En	   general,	   los	   pacientes 	   con	   una 	  mutación	   de 	   una	   proteína 	   sarcomérica	   se	   presentan	   más	  
precozmente	  y	   Cenen	  más 	  prevalencia	  de	  historia	  familiar	   de 	  MCH	  y	  MS	  cardiaca 	  que	  los 	  que 	  no	  
Cenen	  mutación	  (5).
El 	  diagnósCco	   de 	  MCH	   se 	  basa	  en	   la 	  detección	   de	  un	   aumento	   del 	  grosor	   de	   la 	  pared	  del	  VI	  
mediante	  cualquier	   técnica 	  de	  imagen,	   aunque	  el 	  fenoCpo	  de	  la 	  enfermedad	  también	   incluye	  la	  
presencia 	  de 	  ﬁbrosis 	  miocárdica,	  anomalías 	  morfológicas 	  del 	  aparato	  de 	  la 	  válvula	  mitral,	  función	  
anómala	  de	  la	  microcirculación	  coronaria	  y	  anomalías	  electrocardiográﬁcas.
En	  un	  adulto,	   la 	  MCH	  se	  deﬁne	  por	  un	  grosor	  de	  la 	  pared	  ≥	  15	  mm	  en	  uno	  o	  más 	  segmentos 	  del	  
miocardio	   del 	  VI.	   Los 	  trastornos 	  genéCcos 	  pueden	  presentarse	  con	  menor	   engrosamiento	  de	  la	  
pared	  (13-­‐14	  mm);	  en	  estos	  casos,	  el	  diagnósCco	  de	  MCH	  requiere 	  la	  evaluación	  de	  otros	  aspectos	  
como	   la 	   historia 	   familiar,	   presencia 	   de 	   signos	   y	   síntomas 	   no	   cardiacos,	   anomalías 	   en	   el	  
electrocardiograma	  (ECG),	  pruebas	  de	  laboratorio	  y	  hallazgos	  en	  las	  técnicas	  de	  imagen	  cardiaca.
El 	   diagnósCco	   clínico	   de	   MCH	   en	   familiares	   de	   primer	   grado	   de	   pacientes	   con	   enfermedad	  
inequívoca 	  (hipertroﬁa 	  VI	  ≥	  15	  mm)	  se 	  basa 	  en	  la	  presencia	  inexplicable 	  de 	  una	  hipertroﬁa	  del	  VI 	  ≥	  
13	  mm	  en	  uno	  o	  más	  segmentos	  miocárdicos	  del	  VI,	  medido	  por	  cualquier	  técnica	  de	  imagen	  (2).
Desde	  el	  punto	  de 	  vista	  histológico,	  los 	  hallazgos	  microscópicos	  son	  caracterísCcos,	  con	  hipertroﬁa	  
de	  las 	  ﬁbras	  miocárdicas,	  desorganización	  de	  los 	  haces 	  musculares,	  ﬁbrosis	  intersCcial 	  y	  reducción	  
del	  calibre	  de	  las	  arterias	  coronarias	  intramiocárdicas	  por	  engrosamiento	  de	  su	  pared	  (7-­‐9).
La 	  severidad,	  extensión	  y	   distribución	  de	  la	  hipertroﬁa 	  miocárdica 	  condiciona	  las 	  disCntas 	  formas	  
de	  presentación	  clínica,	  la	  evolución	  y	  el	  pronósCco	  de	  los	  pacientes.	  
Clínicamente	  pueden	  presentarse 	  con	  dolor	  torácico,	  faCga,	  angina,	  síntomas	  congesCvos,	  síncope,	  
infarto	  o	  muerte	  súbita	  (10).
Tradicionalmente,	   la 	  ecocardiogra2a	  bidimensional 	  ha 	  sido	  el	  método	  más 	  ﬁable 	  para 	  establecer	  
un	  diagnósCco	  clínico	  de	  MCH.
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1.B.	  RM	  cardíaca
La	   RM	   es 	   una	   técnica 	  de	   imagen	   que	   permite	   analizar	   la 	  morfología 	   del 	   corazón,	   analizar	   y	  
cuanCﬁcar	  la	  función	  cardíaca 	  global 	  y	  regional 	  y	  realizar	  una	  aproximación	  a 	  la	  caracterización	  de	  
los	  tejidos	  y	  todo	  esto	  de	  manera	  inocua,	  objeCva	  y	  reproducible.	  
Los	  desarrollos 	  tecnológicos 	  de 	  las 	  úlCmas 	  décadas	  han	  converCdo	  a	  la	  RM	  cardíaca	  en	  una 	  técnica	  
de	  referencia	  en	  el	  estudio	  de	  la	  morfología 	  y	   función	  cardíaca	  (11),	  en	  la 	  detección	  y	  Cpiﬁcación	  
de	   anomalías 	   estructurales	   (12-­‐13),	   en	   el 	   estudio	   de	   las	   miocardiopa=as 	   (14-­‐16),	   de	   las	  
valvulopa=as 	  (17),	   de	   las 	  cardiopa=as	  congénitas 	  (18-­‐19)	   y	   de	   las 	  masas	  cardíacas	   	   (20),	   	   del	  
trasplante	   cardíaco	   (21),	   de 	   la 	  enfermedad	   isquémica 	   (22)	   del	   pericardio	   y	   otras	   alteraciones	  
cardíacas	  (23)	  con	  guías 	  de	  prácCca 	  clínica 	  consensuadas	  por	  las 	  principales 	  sociedades	  cien=ﬁcas	  
nacionales	  e	  internacionales	  (24-­‐26).	  
La 	  realización	   e	   interpretación	  de	   los 	  estudios 	  de 	  RM	   cardíaca	  requiere	  un	   conocimiento	   de 	  la	  
técnica,	  de	  la 	  aplicación	  tecnológica	  y	  de	  la 	  uClización	  de	  las 	  secuencias 	  necesarias	  para 	  responder	  
a	  cada	  pregunta	  clínica	  (27).
• 1.B.1.	  El	  fenómeno	  de	  la	  resonancia	  magnéCca	  
Se 	  denomina 	  Resonancia	  MagnéCca	  a 	  la	  técnica	  basada 	  en	  el	  fenómeno	  2sico	  de 	  	  la	  	  “Resonancia”	  
según	  el 	  cual:	   “La	  frecuencia	  de	  precesión	   o	   frecuencia	  de	  resonancia	  de	  un	  átomo,	   depende	  del	  
campo	  magné7co	  en	  el	  que	  está	   inmerso.	  En	  ese	  estado,	  el	  átomo	   	  es	  capaz	  de	  absorber	  energía	  
que	  esté	  en	  la	  misma	  frecuencia”.	  Se 	  denomina	  “Magné,ca”	  porque	  “solo	  puede	  producirse	  en	  un	  
campo	  magné7co	  intenso”
• 1.B.2.	  Ventajas	  de	  la	  resonancia	  magnéCca	  
Las	  ventajas	  fundamentales	  de	  la	  RM	  cardíaca	  son
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1. Campos	  de	  visión,	  de	  hasta	  500	  mm,	  que	  permiten	  ver	  en	  una	  imagen	  todo	  el	  tórax.	  
2. Imágenes	  que	  se	  pueden	  obtener	  en	  cualquier	  planos 	  del 	  espacio	  (ortogonales	  al 	  cuerpo	  :	  axial,	  
coronal 	  y	  sagital	  e 	  intrínsecos	  cardíacos:	  eje 	  corto,	  eje	  largo,	  2	   cámaras,	  3	  cámaras,	  4	  cámaras,	  
planos	  intrínsecos	  a	  las	  válvulas	  mitral,	  tricúspide,	  pulmonar	  y	  aórCca,	  etc..).	  
3. Sin	   limitaciones 	  debidas	   a	   la	   conﬁguración	   de	   la 	   caja 	   torácica 	  (pectum	   excavatum,	   pectum	  
carinatum,	  etc...	  a	  la	  interposición	  de	  aire	  pulmonar	  (EPOC,	  etc...,)	  o	  de	  cirugías	  previas.
• 1.B.3.	  Requisitos	  para	  la	  realización	  de	  RM	  
cardíaca
-­‐ El	  imán
Es 	  el 	  elemento	  básico	  de	  un	  equipo	  de 	  RM.	   La 	  intensidad,	   la	  homogeneidad	  y	   la 	  estabilidad	  del	  
campo	  magnéCco	   determinan	   la	   sensibilidad	   y	   resolución.	   La	   potencia 	  del	   campo	  magnéCco	  
uClizadas 	  en	  RM	  aunque	  se	  inició	  con	  equipos	  de	  0´5	  Tesla,	  en	  la 	  actualidad	  los	  estudios 	  se	  realizan	  
fundamentalmente	  en	  equipos 	  de	  1.5	  Tesla 	  y	  de	  3.0	  Tesla.	  Todos 	  los 	  estudios 	  de	  RM	  realizados 	  en	  
este	  trabajo	  se	  han	  hecho	  en	  dos	  equipo	  de	  1.5	  Tesla.
-­‐ Los	  gradientes	  de	  campo
Para 	  obtener	  imágenes	  anatómicas 	  es 	  necesario	  diferenciar	  el 	  lugar	   del 	  que 	  proceden	  las	  señales	  
emiCdas 	  por	  los 	  protones 	  del 	  paciente,	  la 	  forma	  en	  la 	  que 	  se	  consigue 	  esta	  diferenciación	  espacial	  
es	  la	  uClización	  de	  los	  gradientes	  de	  campo
Los	  gradientes 	  de	  campo	  son	  electroimanes	  resisCvos	  que	  se 	  superponen	  al 	  imán	  principal.	  En	  la	  
RM	   clínica	   existen	   3	   electroimanes	   	   en	   los 	  tres 	  planos 	  del 	  espacio	   (X,	   Y,	   Z)	   con	  una 	  potencia	  
mínimamente	  diferente 	  en	  cada	  uno	  de	  sus 	  extremos.	   	   Durante	  la 	  obtención	  de 	  las 	  imágenes 	  la	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acCvación	  de	  los 	  electroimanes 	  genera 	  ligeras 	  diferencias	  en	  el 	  campo	  magnéCco	  principal.	   De	  
manera 	  que	   diferentes 	   localizaciones 	  anatómicas 	   se	   verán	   someCdas 	  a 	   potencias 	  magnéCcas	  
diferentes	   y	   los 	   protones 	   en	   cada	   uno	   de 	   esas 	   coordenadas 	   precesarán	   con	   frecuencias	  
ligeramente	  diferentes.	  Las	  diferencias 	  espacialmente 	  codiﬁcadas 	  según	  la 	  dirección	  y	   orientación	  
de	  los	  gradientes	  X,	  Y,	   Z	  permiten	  generar	   imágenes 	  anatómicas.	   Los	  aspectos 	  fundamentales 	  de	  
los 	  gradientes	  son	  (i)	  potencia	  del	  gradiente 	  (medida	  en	  militeslas	  por	  metro,	  mT/m),	  (ii)	  velocidad	  
del	  gradiente	  (el 	  Cempo	  que 	  necesita 	  para 	  alcanzar	   su	  máxima	  amplitud	  medido	  en	  medida 	  en	  
militeslas	  por	  metro	  por	  segundo	  )	  (iii)	  linealidad	  de	  los	  gradientes.
-­‐ Generador	  de	  radiofrecuencia	  (RF)
Las 	  ondas	  de 	  RF	  son	  las 	  necesarias 	  para	  excitar	  los 	  protones	  de	  Hidrógeno	  	  (H1+).	  En	   	  la 	  RM	  clínica	  
los 	  pulsos	  de	  RF	  deben	  ser	  de	  corta 	  duración	  y	  su	  frecuencia	  debe 	  ser	   las	  misma 	  que	  la 	  frecuencia	  
de	  precesión	  de	  los	  protones	  de	  H1+	  y	  con	  una	  amplitud	  de	  pico	  a	  pico	  de	  varios	  cientos	  de	  volCos.
-­‐ Las	  antenas	  de	  superﬁcie	  o	  bobinas
Las 	  antenas 	  o	  bobinas	  son	  la 	  parte	  del 	  equipo	  que	  emite	  la	  radiofrecuencia 	  que	  	  excita 	  los 	  protones	  
y/o	  que 	  recibe 	  la	  radiofrecuencia	  emiCda	  por	  el 	  tejido	  al 	  relajarse 	  tras	  la 	  excitación.	  Las 	  antenas	  
pueden	   ser	   emisoras 	  y	   receptoras	   o	   sólo	   receptoras.	   Respecto	  a	   su	   conﬁguración	   pueden	   ser	  
volumétricas 	  y	  de	  superﬁcie;	  las 	  volumétricas 	  Cenen	  buena 	  homogeneidad	  y	  relación	  señal-­‐ruido;	  
las 	  antenas 	  de	  superﬁcie 	  Cenen	  alta	  sensibilidad	  en	  las 	  zonas 	  próximas 	  a	  la 	  antena 	  y	   se 	  pueden	  
adaptar	  mejor	  a	  las	  parCcularidades	  de	  la	  anatomía	  corporal.
Los	   estudios 	   de 	  RM	   cardíaca	   de	   este	   trabajo	   se	   han	   realizado	   con	   una	   antena 	   de 	   superﬁcie	  
especíﬁca	  para 	  imagen	  cardíaca,	  acopladas 	  en	  fase	  con	  5	  elementos.	  Cuando	  se	  especiﬁca	  que 	  una	  
antena	  es 	  acoplada 	  en	  fase	  (“phased	  array¨)	  signiﬁca 	  que	  está	  consCtuida 	  por	  diferentes	  bobina	  
que 	  se 	  “coordinan”	  para 	  aumentar	  el 	  área	  de 	  estudio.	  Ocasionalmente 	  se 	  ha	  uClizado	  una 	  antena	  
de	  superﬁcie	  “Body	  coil”	  con	  4	  elementos.
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-­‐ DisposiCvos	  de	  sincronización	  de	  los	  movimientos	  
cardíacos
El 	  corazón	  está	  en	  constante	  movimiento	  y	   para	  obtener	  imágenes	  analizables	  con	  una	  adecuada	  
resolución	   espacial 	   y	   temporal,	   es	   imprescindible	   adaptar	   la 	   adquisición	   de	   las 	   imágenes	   al	  
movimiento	  cardíaco.	  
Este	  efecto	  de	  “parada”	   o	   “congelación”	   del 	  movimiento	   se	  obCene	  mediante	   la 	  sincronización	  
electrocardiográﬁca 	  (ECG)	  y	  para 	  eso	  es 	  necesario	  obtener	  una	  buena 	  señal 	  electrocardiográﬁca.	  El	  
registro	  del 	  ECG	  se	  obCene	  mediante	  la 	  colocación	  de 	  electrodos	  no	  magnéCcos 	  en	  la	  caja 	  torácica	  
y	  registro	  de	  la	  señal	  que	  se	  trasmite	  a	  la	  consola	  de	  adquisición	  de	  las	  secuencias.
-­‐ DisposiCvos	  de	  sincronización	  de	  los	  movimientos	  
respiratorios
Los	   estudios 	   de 	   RM	   cardíaca 	   deben	   realizarse 	   minimizando	   el 	   efecto	   de	   los	   movimientos	  
respiratorios.	   Por	   eso	   en	  necesario	   poner	   un	   disposiCvo	  que	  nos 	  informe	  de 	   la 	  fase	   del 	  ciclo	  
respiratorio	  que	  se	  podrá	  monitorizar	  desde	  la	  consola	  	  	  de	  adquisición.
Existen	  3	  métodos	  de	  adquisición	  de	  las	  imágenes	  según	  la	  respiración	  
1. Apnea.	   Es 	  lo 	  habitual 	  en	  la 	  mayoría 	  de	  los 	  estudios 	  siempre	  que 	  el	  paciente	  pueda 	  colaborar.	  
Deben	  obtenerse	  todas	  las	  imágenes 	  en	  la 	  misma	  fase 	  del 	  ciclo	  respiratorio,	  generalmente 	  en	  
espiración	  y	  ocasionalmente	  -­‐en	  alguna	  sospecha	  clínica	  concreta-­‐	  en	  inspiración.
2. Sincronismo	   respiratorio.	   Acoplando	   la	   adquisición	   de	   la	   imagen	   al	   movimiento	   de 	   la 	   caja	  
torácica
3. Navegador.	  Registra	  el 	  movimiento	  del 	  diafragma 	  y	  esos 	  movimientos 	  se 	  usan	  para	  sincronizar	  la	  
adquisición	  de	  la	  secuencia
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• 1.B.4.	  Secuencias	  en	  RM	  cardíaca
Existen	  múlCples 	  Cpos 	  de	  secuencia 	  en	  RM	  cada 	  una	  de	  ellas	  con	  uClidad	  para 	  detectar	  con	  mayor	  
o	  menor	  sensibilidad	  diferentes 	  parámetros	  y	  biomarcadores 	  morfológicos 	  y	  funcionales 	  (11)	  	  y	  la	  
caracterización	  Csulares	  pre	  y	  post	  contraste	  de	  gadolinio	  (28).
Las 	  secuencias 	  empleadas 	  habitualmente	  en	  los 	  estudios	  de	  RM	  cardíaca 	  en	  la 	  prácCca	  clínica,	  y	  los	  
que	  se	  han	  uClizado	  en	  este	  trabajo	  son:	  
-­‐ Secuencias	  de	  sangre	  negra
Basadas 	  en	  secuencias 	  de	  eco	  de	  espín	  (SE)	  en	  su	  forma 	  turbo	  (TSE)	  con	  doble	  o	  triple	  inversión-­‐
recuperación	  potenciadas 	  en	  T1,	   en	  densidad	  protónica 	  o	  en	  T2,	   o	   secuencias 	  de	  disparo	  único	  
(“single	   shot”,	   TSE-­‐SSh)	   y	   	   secuencias 	  de 	  inversión	   recuperación	  con	  Cempo	   de 	  inversión	   corto	  
(“short	  7me	  inversion	  recovery”,	  	  STIR).
Son	   secuencias 	   que	   proporcionan	   información	   morfológica	   y	   de 	   caracterización	   Csular,	  
especialmente	  úCles	  en	  estudios	  de	  masas	  cardíacas	  (Fig.	  1).	  
Figura	  1.	  Imagen	  transversal	  del	  corazón	  en	  secuencia	  espín	  eco	  potenciadas	  en	  T1
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-­‐ Sangre	  blanca	  (cine-­‐RM)
Las 	  secuencias 	  de	  “sangre	  blanca”	  se 	  caracterizan	  por	  el 	  ﬂujo	  muy	   hiperintenso	  lo	  que 	  permite	  la	  
delineación	  y	  diferenciación	  respecto	  al	  miocardio	  (Fig.	  2).	  
Son	  secuencias 	  eco	  de	  gradiente	  (EG)	  de	  precesión	  libre	  en	  estado	  estacionario	  (SSFP,	  Steady	  State	  
Free 	  Precession)	  que	  se 	  adquieren	  sincronizadas 	  con	  el	  ECG,	  mediante	  sincronismo	  retrospecCvo	  
con	   elevada	  resolución	   temporal.	   Permiten	  adquirir	   múlCples 	  imágenes 	  en	   diferentes 	  fases	  del	  
ciclo	  cardíaco,	  habitualmente	  entre	  20	  y	  40,	  en	  cada	  apnea.
Vistas 	  en	  modo	  cine-­‐RM	  estas 	  imágenes	  proporcionan	  información	  del 	  movimiento	  cardíaco	  y	  de 	  la	  
función	  sistólica	  global	  y	  regional
Son	  úCles 	  para	  analizar	   la 	  moClidad	   cardíaca	  y	   el 	  ﬂujo	   intravascular,	   cuanCﬁcar	   los 	  volúmenes	  
telediastólicos	  y	  telesistólicos	  de	  cualquier	  cámara	  cardíaca	  y	  establecer	  la	  función	  sistólica	  global.	  	  	  
Figura	  2.	  a	  y	  b.	  Secuencia	  eco	  de	  gradiente	  precesión	  libre	  en	  estado	  estacionario	  ,	  balanceada,	  
potenciada	  en	  T2	  modo	  cine-­‐RM	  en	  plano	  eje	  corto	  (a)	  y	  2	  cámaras	  (b)	  
-­‐ Perfusión	  cardiaca
Son	  secuencias 	  eco	   de	  gradiente	  ultrarrápidas 	  potenciadas 	  en	   T1	   con	  una	  resolución	   temporal	  
elevada.	  Permiten	  observar	  la 	  llegada 	  del	  bolo	  de	  contraste 	  al 	  lecho	  capilar	  y	  analizar	  la	  perfusión	  
del	  miocardio	  en	  reposo	  o	  tras	  estrés	  farmacológico	  (Fig.	  3).	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Figura	  3.	  Secuencia	  de	  perfusión	  de	  primer	  paso	  durante	  la	  administración	  intravenosa	  de	  
contraste	  de	  gadolinio
-­‐ Realce	  tardío	  o	  miocardio	  negro
Las 	  secuencias 	  de	  realce	  tardío	  o	  secuencias 	  de 	  miocardio	  negro	  permiten	  idenCﬁcar	  la 	  retención	  
de	  contraste	  en	  el	  miocardio	  patológico.
Se 	  realizan	  tras 	  administración	  de	  doble 	  dosis	  (0´2	  mmol/kg)	  de	  contraste	  de	  gadolinio	  y	  después	  
de	  esperar	  un	  Cempo	  entre	  5	  y	  20	  minutos	  
Son	  secuencias 	  eco	  de	  gradiente 	  potenciadas 	  en	  T1	  a 	  las 	  que	  se	  aplica 	  un	  pulso	  de	  inversión	  de	  
180°	   para 	  conseguir	   anular	   completamente	  la	  señal	  del 	  miocardio.	   El 	  Cempo	  de 	  inversión	  para	  
anular	  el 	  miocardio	  es 	  variable	  y	  debe 	  seleccionarse	  en	  cada 	  paciente	  con	  secuencia	  con	  múlCples	  
Cempos	  de	  inversión	  (Fig.	  4)
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Figura	  4.	  Secuencia	  para	  cálculo	  de	  7empo	  de	  inversión	  para	  anular	  el	  miocardio
El 	  miocardio	  negro,	  aumenta	  la 	  sensibilidad	  de	  detección	  de	  contraste	  paramagnéCco	  retenido	  en	  
el 	  espacio	  intersCcial	  del	   	  miocardio	  patológico,	   con	  alteración	  de 	  la	  integridad	  de	  la 	  membrana	  
celular	   por	   necrosis,	   inﬂamación	  o	  ﬁbrosis.	   y	   las 	  caracterísCcas 	  de	   la 	  distribución	   del 	  contraste	  
retenido	  Cenen	  signiﬁcado	  diagnósCco	  ya	  que	  reﬂejan	  el	  sustrato	  histopatológico	  (Fig.	  5).
Figura	  5.	  Secuencia	  miocardio	  negro	  en	  plano	  ejecorto	  (a)	  y	  4	  cámaras	  (b)
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-­‐ Contraste	  de	  fase
Las 	  secuencias	  eco	  de	  gradiente	  con	  codiﬁcación	  de	  la	  velocidad	  permiten	  obtener	  información	  de	  
las 	  curvas 	  de 	  velocidad/Cempo	  o	  de	  ﬂujo/Cempo	  y	  cuanCﬁcar	  la 	  velocidad	  del 	  ﬂujo	  sanguíneo,	  	  los	  
gradientes	  de	  presión,	  las	  curvas	  de	  llenado	  atrio-­‐ventricular	  y	  el	  ﬂujo	  regurgitante	  (Fig.	  6).
Se 	   realizan	   obteniendo	   un	   plano	   de	   imagen	   paralelo	   o	   perpendicular	   al 	   ﬂujo	   y	   ajustando	   la	  
velocidad	  codiﬁcada	  a	  la	  velocidad	  de	  la	  sangre	  en	  la	  zona	  a	  estudio.	  
	  Figura	  6.	  Secuencias	  de	  contraste	  de	  fase	  para	  cuan7ﬁcación	  de	  ﬂujos.	  (a,	  b)	  Imagen	  de	  magnitud	  
(a)	  y	  de	  fase	  (b)	  para	  cuan7ﬁcación	  de	  ﬂujo	  en	  la	  arteria	  pulmonar.	  	  (c,	  d)	  Imagen	  de	  magnitud	  (c)	  y	  
de	  fase	  (d)	  para	  cuan7ﬁcación	  de	  ﬂujo	  en	  la	  aorta.
-­‐ Secuencias	  de	  marcaje	  miocárdico
La	  técnica 	  de	  marcaje 	  del 	  miocardio	  consiste	  en	  la	  aplicación	  de	  pulsos	  de	  presaturación	  que	  se	  
proyectan	  sobre	   el	  miocardio	   como	   líneas	  o	   rejillas 	  negras 	   (Fig.	   7).	   Se	   uClizan	   con	   secuencias	  
rápidas 	  que	  pueden	   verse	   en	  modo	   cine-­‐RM.	   Sirven	  para	  analizar	   el 	  movimiento	   complejo	   de	  
rotación,	   traslación	   y	   deformación	  del	  corazón	  durante	  cada 	  ciclo	   cardíaco	  y	   detectar	   áreas	  de	  
hipomoClidad	  segmentaria.
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  Figura	  7.	  Secuencia	  de	  marcaje	  miocárdico	  con	  rejilla	  en	  paciente	  normal.	  Nótese	  la	  deformidada	  
homogéne	  de	  la	  cuadrícula	  durante	  el	  cico	  cardíaco
• 1.B.5.	  Análisis	  y	  postprocesado	  de	  las	  imágenes
El 	  análisis 	  de	  la 	  RM	  cardíaca 	  incluye	  la 	  valoración	  de	  la 	  morfología,	  función,	  caracterización	  Csular	  
precontrase	  en	  secuencias 	  potenciadas 	  en	  T1,	  T2	   y	   secuencias	  de	  supresión	  grasa 	  y	   análisis 	  de 	  la	  
cinéCca	  del	  contraste.
El 	  análisis 	  incluye	  obtener	   medidas 	  de 	  tamaño	  de	   las	  cámaras 	  cardíacas,	   grosor	   del 	  miocardio,	  
masa	  miocárdica,	  análisis	  de	  la 	  función	  sistólica 	  global 	  y	  regional,	  cuanCﬁcación	  de	  los 	  volúmenes	  
telediastólico	   y	   telesistólico,	   volumen	   laCdo,	   gasto	   cardíaco	   y	   fracción	   de	   eyección	   y	   la	  
cuanCﬁcación	  de	  los	  ﬂujos	  con	  secuencias	  de	  codiﬁcación	  de	  la	  velocidad	  (11).
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• 1.B.6.	  Seguridad	  en	  RM
La	  RM	  es 	  considerada	  una 	  técnica 	  inocua	  en	  cuanto	  a 	  que	  no	  emite	  radiaciones	  ionizantes 	  y	  no	  es	  
invasiva.	   Sin	  embargo,	   existen	  riesgos 	  que	  pueden	  contraindicar	   la	  exploración	  o	  que	  requieren	  
adoptar	  medidas	  para	  evitar	  efectos	  contraproducentes	  (29).
-­‐ Campo	  magnéCco	  estáCco,	  campos	  magnéCcos	  
variables,	  radiofrecuencia
Los	  riesgos	  relacionados	  con	  la 	  presencia 	  de	  materiales 	  ferromagnéCcos	  en	  los 	  campos	  magnéCcos	  
dependen	  de	  (a)	  la 	  atracción	  del 	  campo	  magnéCco	  sobre	  esos	  objetos	  y	  su	  posible 	  desplazamiento,	  
(b)	  de	  la	  inducción	  de	  corrientes	  eléctricas	  y	  (c)	  del	  aumento	  de	  temperatura.	  
Es 	  imprescindible	  antes 	  de	  programar	  un	  estudio	  de	  RM	  saber	  si	  el	  paciente 	  es 	  portador	  de	  algún	  
disposiCvos	  y	   valorar	   si 	  existe	  o	  no	  contraindicación	  dependiendo	  de:	   (i)	   la 	  potencia	  del 	  campo	  
magnéCco	  estáCco,	   (ii)	   la	  potencia 	  de 	  los 	  gradientes,	   (iii)	  el 	  ferromagneCsmo	  del 	  material,	   (iv)	  la	  
forma,	  localización	  y	  posición	  del	  disposiCvo	  y	  (v)	  el	  Cempo	  transcurrido	  desde	  su	  colocación.
Los	   disposiCvos 	   endovasculares	   de	   dilatación	   vascular	   “stent”,	   las	   endoprótesis 	   aórCcas,	   las	  
prótesis 	  valvulares 	  cardíacas,	   los	  anillos 	  de 	  valvuloplasCa,	   las 	  suturas	  metálicas	  de	  esternotomía,	  
los 	  disposiCvos 	  de	  cierre	  de 	  comunicaciones	  interauriculares 	  o	  los 	  oclusores	  de 	  orejuela,	  los 	  ﬁltros	  
de	   vena 	   cava,	   los 	   materiales	   de	   embolización	   endovascular	   “coils”	   ,	   los 	   marcapasos 	   y	   los	  
desﬁbriladores 	  o	   cardioversores	   implantables	   son	   disposiCvos 	  de	  uso	   frecuente 	  en	   la 	  clínica 	  y	  
especialmente	  en	  pacientes	  cardiológicos	  (30).
Existen	  múlCples	  estudios 	  in	   vitro	   y	   en	  la	  clínica	  para	  evaluar	   el 	  calentamiento,	   la 	  inducción	  de	  
corrientes	  eléctricas 	  y	  el 	  desplazamiento	  o	  torsión	  de	  la	  válvula 	  y	  conocer	  la 	  seguridad	  de	  realizar	  
RM	  en	  estos	  pacientes.	  
En	  muchos 	  de	  estos 	  materiales 	  está 	  ya 	  demostrado	  en	  estudios	  clínicos 	  que	  la	  realización	  de	  RM	  es	  
segura 	  y	   no	  hay	   contraindicación	  en	  pacientes 	  con	  prótesis 	  valvulares,	  anillos 	  de	  valvuloplasCa 	  y	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válvulas 	  aórCcas	  o	  pulmonares	  implantadas 	  percutáneamente,	  suturas 	  metálicas 	  de	  esternotomía,	  
disposiCvos	  de	  cierre	  de	  comunicaciones	  interauriculares	  o	  los	  oclusores	  de	  orejuela,	  etc....	  
Otros	  disposiCvos 	  como	  los 	  marcapasos	  están	  cambiando	  ya	  que	  el 	  desarrollo	  tecnológico	  está	  
introduciendo	  cada 	  vez	  con	  mayor	   frecuencia	  disposiCvos	  RM	   compaCbles	  que	  permiten	  realizar	  
RM	  con	  marcapasos	  con	  unos	  requisitos	  de	  seguridad	  muy	  estrictos.	  
En	   todo	   caso	   debe	   analizarse	  detalladamente	   cualquier	   disposiCvo	   y	   de 	  forma	   individualizada	  
decidir	  si 	  es 	  segura 	  la	  realización	  de 	  la	  RM	  y	  si 	  hay	  que 	  realizar	  modiﬁcaciones	  en	  la	  programación	  
para	  garanCzar	  la	  calidad	  del	  estudio.
-­‐ Pérdida	  De	  Audición
En	  la	  sala 	  de	  RM	  durante	  la 	  adquisición	  de	  las 	  imágenes 	  se 	  producen	  ruidos 	  que 	  están	  generados	  
por	  la	  acCvación-­‐desacCvación	  de	  los	  gradientes	  y	  que	  son	  variables	  según	  el	  Cpo	  de	  secuencia.
El 	  ruido	  es 	  mayor	  con	  campos 	  magnéCcos 	  estáCcos 	  de 	  mayor	  potencia,	   con	  gradientes 	  de	  mayor	  
potencia,	  con	  ciclos	  e	  inversiones	  de	  gradientes	  más	  intensos	  y	  	  bruscos.
Los	  ruidos 	  provocan	  incomodidad	  a	  los 	  pacientes	  e 	  incluso	  se	  ha	  demostrado	  pérdida	  transitoria	  de	  
la	  audición	  al	  ﬁnal	  de	  las	  exploraciones.	  
La 	  intensidad	  del 	  ruido	  en	  las	  secuencias 	  habituales 	  está 	  por	   debajo	  de	  los	  niveles 	  de	  seguridad	  
aceptables,	  pero	  pueden	  ser	  problemáCcos 	  para	  pacientes 	  con	  problemas	  de	  audición	  o	  con	  una	  
especial	  sensibilidad	  a	  los	  ruidos	  (31).
Los	  tapones 	  de 	  cera 	  disminuyen	  las	  molesCas 	  del 	  ruido	  y	  la 	  posibilidad	  de	  pérdida 	  transitoria	  de	  la	  
audición,	  aunque	  Cenen	  el 	  inconveniente	  de 	  impedir	  la 	  comunicación	  oral	  con	  los	  operadores 	  de 	  la	  
RM.	  En	  cualquier	  caso	  si	  los	  pacientes	  son	  muy	  sensibles	  a	  los	  ruidos	  pueden	  ponerse	  tapones.
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-­‐ Embarazo
No	  hay	  evidencia	  concluyente	  de	  efectos	  perjudiciales	  de	  la	  RM	  sobre	  el	  feto	  (29).
No	  hay	   ,	   por	   tanto,	  especiales 	  consideraciones 	  sobre	  la 	  realización	  en	  1º,	  2º	  o	  3er	   trimestre.	   Sin	  
embargo,	  es 	  conveniente	  preguntar	  a 	  todas 	  las 	  pacientes 	  sobre	  la	  posibilidad	  de	  embarazo	  antes	  
de	  permiCrles	  el	  acceso	  a	  las	  salas	  de	  RM.	  
Si 	  una 	  paciente	  está	  embarazada 	  debe	  considerarse	  el 	  riesgo/beneﬁcio	  que	  se 	  espera	  del	  resultado	  
del	  estudio	  para	  determinar	  si	  es	  posible	  posponer	  la	  realización	  de	  la	  RM	  hasta	  después	  del	  parto.	  
Si 	  es 	  necesario	  realizar	  la 	  RM	  debe	  explicarse	  detalladamente 	  la 	  información	  disponible 	  y	  solicitar	  
consenCmiento	  explícito.
-­‐ Psicológicos:	  Claustrofobia
La	  claustrofobia 	  unida	  a 	  las	  condiciones	  psicológicas 	  con	  las 	  que	  el	  paciente	  llega	  a 	  realizarse	  la	  
exploración,	  la 	  ansiedad,	  los 	  trastornos	  emocionales	  etc.	  son	  factores 	  fundamentales	  a 	  considerar	  
antes 	  de 	  realizar	  una 	  exploración	  de	  RM.	   Es	  imprescindible	  para	  obtener	   una	  exploración	  de	  RM	  
con	  calidad	  diagnósCca,	  que	  el 	  paciente	  permanezca 	  inmóvil 	  durante	  todo	  el	  Cempo	  de 	  obtención	  
de	  las	  imágenes	  y	  para	  ello	  es	  necesario	  que	  esté	  relajado	  en	  una	  posición	  cómoda.
Factores	  como	  el 	  tamaño	  del 	  "túnel"	  en	  el 	  que	  se 	  Cene	  que	  introducir	  al 	  paciente,	  	  la 	  colocación	  de	  
múlCples	   disposiCvos 	  externos 	  (electrodos 	   y	   cable	   para	   sincronización	   cardiaca,	   cinturón	   para	  
captar	  los 	  movimientos 	  respiratorios 	  y	  decodiﬁcar	  los 	  artefactos	  derivados	  de	  estos 	  movimientos,	  y	  
las 	  antenas 	  de 	   superﬁcie)	   y	   el	   ruido	   de	   los 	  gradientes 	  pueden	   aumentar	   la 	   ansiedad	   de	   los	  
pacientes	  e	  impedir	  que	  se	  mantengan	  sin	  moverse	  durante	  toda	  la	  exploración.
Las 	  exploraciones 	  interrumpidas	  como	  consecuencia 	  de	  factores	  psicológicos 	  oscilan	  entre 	  0'09	  %	  y	  
2-­‐4	   %	   según	   las 	   series.	   La	   forma	   de	   minimizar	   estas	   posibles	   reacciones 	   adversas	   radica	  
fundamentalmente	   en	   la 	   conﬁanza	   del 	   paciente 	   sobre	   la 	   conveniencia	   o	   necesidad	   de	   la	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exploración,	  según	  explicación	  previa	  del 	  clínico	  que	  solicita 	  la 	  exploración	  y	  del	  grado	  de	  conﬁanza	  
y	  bienestar	  que	  perciban	  en	  la	  zona	  de	  RM.
Si 	  el 	  paciente 	  Cene	  claustrofobia 	  insuperable,	  a	  pesar	  de	  una 	  correcta	  explicación	  y	  la	  exploración	  
es	  imprescindible	  para	  el	  correcto	  manejo	  clínico-­‐terapéuCco	  se	  realizará	  con	  sedación	  o	  anestesia.
• 1.B.7	  Contrastes	  en	  RM	  cardíaca
Los	  medios 	  de 	  contraste	  basados 	  en	   gadolinio	  (Gd)	   de	  distribución	  extracelular	   son	   los	  que 	  se	  
uClizan	   en	   los 	  estudios	   cardíacos.	   El 	  Gd	   es	  un	  metal	   del 	  grupo	   de	   los	   lantánidos	   del 	  sistema	  
periódico	   con	   una 	  elevada	   capacidad	   paramagnéCca	   y	   máxima	  capacidad	   de	  atracción	   de 	   los	  
neutrones.	   Los 	   contrastes 	  de	   gadolinio	   extracelulares 	  son	   contrastes	   hidróﬁlos,	   no	   se	   unen	   a	  
proteínas	  ni 	  a 	  receptores,	   se 	  eliminan	  por	  ﬁltración	  glomerular	   sin	  metabolizar	   y	   se	  consideran	  
marcadores 	  del 	  líquido	  extracelular.	  Aumentan	  la 	  sensibilidad	  de	  la 	  RM	   para 	  detectar	   lesiones 	  y	  
caracterizar	   los	   tejidos 	  y	   analizar	   la 	   cinéCca	   del 	  contraste 	  con	   análisis 	  de	   la 	  microcirculación,	  
angiogénesis	  y	  retención	  o	  lavado	  del	  contraste	  según	  la	  situación	  del	  espacio	  extracelular	  (28).
La 	  administración	   de 	  contraste	   de	  gadolinio	   en	  RM	   cardíaca 	  es 	  por	   vía 	  intravenosa,	   mediante	  
inyector	  compaCble 	  con	  el 	  equipo	  de	  RM,	  para 	  asegurar	  la 	  dosis,	  el 	  ﬂujo	  y	   la 	  homogeneidad	  de	  la	  
embolada.
En	  los	  estudios	  cardíacos 	  las 	   	  dosis,	  la	  velocidad	  de	  inyección	  y	   el 	  instante	  de	  adquisición	  de 	  las	  
imágenes 	  tras 	  la	  administración	  de	  contraste	  varía 	  según	  el	  Cpo	  de	  información	  que	  se	  pretende	  
obtener.	   La 	   dosis 	   estándar	   es	   0,1	   mmol/kg.	   a 	   una	   velocidad	   de	   2	   ml/seg,	   seguida	   de	   la	  
administración	  de	  al 	  menos	  20-­‐25	  ml	  de	  suero	  salino	   (adultos).	   Para 	  los	  estudios 	  de 	  perfusión	  
miocárdica	  la	  mayoría 	  de	  los	  autores 	  uClizan	  una 	  dosis 	  de	  0,05	  mmol/kg	  ó	  0,1	  ml/kg	  administrada	  
en	  embolada	  con	  inyector	  a 	  una	  velocidad	  de	  3-­‐5	  ml/s	  seguida 	  de 	  la	  inyección	  en	  bolo	  de 	  20-­‐25	  ml	  
de	   suero	   salino	   y	   para 	  las 	  secuencias	  de	  realce 	  tardío	   la 	  dosis 	  ópCma	  es 	  0,2	   mmol/kg	   con	  un	  
Cempo	  de	  retraso	  para	  la	  adquisición	  de	  la	  imagen	  entre	  5	  y	  20	  minutos	  (32).
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1.C.	  RM	  en	  MCH
La	  RM	   cardíaca 	  se	  ha	  converCdo	  en	   la 	  técnica	  de	   referencia,	   para 	  idenCﬁcar	   la	  hipertroﬁa	  del	  
miocardio	  y	   analizar	  y	  medir	  todos	  los 	  segmentos 	  del 	  miocardio,	   lo	  que	  permite 	  diagnosCcar	   con	  
precisión	  cualquier	   subCpo	   de	  MCH	   incluso	   los 	  subCpos 	  apicales	  o	   la 	  afectación	  del	  ventrículo	  
derecho	  (1,	  33),	  así	  como	  idenCﬁcar	  aneurismas	  en	  los 	  segmentos 	  anterolaterales 	  o	  apicales 	  del 	  VI,	  
en	  ocasiones	  di2ciles	  de	  explorar	  con	  ecocardiogra2a	  (1).	  
La 	  RM	   es	   la 	  técnica	  de	   referencia	  para	  cuanCﬁcar	   la 	  masa	  del	  miocardio	  aplicando	  el 	  método	  
tridimensional 	   sin 	   la	   necesidad	   de 	   asumir	   una 	   forma 	   geométrica,	   lo 	   que	   es 	   especialmente	  
importante	  en	  pacientes 	  con	  MCH,	   cuyos	  ventrículos	  suelen	  tener	   una	  notable 	  distorsión	  de 	  su	  
morfología	  debido	  a 	  la 	  variable	  distribución	  de	  la 	  hipertroﬁa	  (14,	  34).	  Aunque	  son	  necesarios 	  más	  
estudios	  de	  RM	  a	  largo	  plazo	  para	  poder	  establecer	  si	  existe	  relación	  entre 	  la 	  magnitud	  de	  la	  masa	  
del	  miocardio	  en	  la 	  MCH	  y	   la 	  evolución	  de	  la	  enfermedad,	  la	  cuanCﬁcación	  de 	  la 	  masa 	  miocárdica	  
en	  pacientes	  con	  MCH	  podría	  ser	  un	  marcador	   independiente 	  de	  la 	  severidad	  de	  la 	  enfermedad	  
porque	  reﬂeja	  de	  forma	  directa	  el	  grosor	  del	  miocardio	  y	  de	  forma	  indirecta	  su	  distensibilidad.	  
La 	   genéCca 	   abre	   nuevas	   perspecCvas 	   para 	   el	   diagnósCco	   familiar,	   el 	   consejo	   genéCco	   y	   la	  
evaluación	  pronosCca	  de	  los	  pacientes	  con	  MCH.	  
Aunque	  todos	  los	  portadores	  de 	  mutaciones 	  Cenen	  riesgo	  de	  desarrollar	   la	  enfermedad,	  no	  todos	  
lo	  harán	  y	  si 	  lo	  hacen	  o	  en	  que	  medida 	  desarrollarán	  la	  hipertroﬁa	  sigue	  siendo	  impredecible 	  en	  
base	  al	  defecto	  genéCco	  individual.	  
Se 	  ha 	  demostrado	  que	  la 	  RM,	   además 	  de 	  los 	  criterios	  morfofuncionales 	  úCles	  para	  establecer	  el	  
diagnósCco	  de	  MCH	  y	   deﬁnir	   el 	  fenoCpo	  de 	  la 	  MCH,	  permite 	  idenCﬁcar	  marcadores	  feno=picos	  
preclínicos	  suCles 	  en	   familiares 	  de	  pacientes 	  diagnosCcados 	  de 	  MCH	  que	  pueden	  incluso	  tener	  
valor	   pronósCco	  y	   ayudar	   a 	  la	  toma	  de	  decisiones	  terapéuCcas.	  Además	  de	  la	  elongación	  de 	  las	  
valvas 	  mitrales 	  (35)	  y	   de 	  la 	  hipertroﬁa 	  aislada 	  del	  músculo	  papilar,	  se	  han	  descrito	  con	  RM	   otros	  
marcadores 	   feno=picos 	   más 	   recientes 	   como	   las 	   criptas 	   miocárdicas 	   profundas,	   el 	   músculo	  
accesorio	  apical-­‐basal	  y	   el	  aumento	  del 	  volumen	  extracelular	   del 	  miocardio.	  Estudios	  de	  RM	   han	  
demostrado	  criptas 	  miocárdicas	  profundas 	  hasta	  en	  el 	  81%	  de	  familiares 	  con	  genoCpo-­‐posiCvo	  sin	  
hipertroﬁa	  del 	  VI 	  frente	  al 	  6%	  en	  voluntarios	  sanos 	  (36-­‐40).	  Otro	  marcador	  morfológico	  de	  MCH	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descrito	  recientemente	  con	  RM	  es 	  la 	  presencia 	  de	  un	  músculo	  accesorio	  basal-­‐apical 	  en	  la 	  cavidad	  
del	  VI,	  presente	  en	  65%	  de	  pacientes 	  con	  MCH	  y	   en	  el 	  60%	  de	  familiares 	  con	  genoCpo	  posiCvo	  y	  
solo	  en	  el	  10%	  de	  los 	  individuos	  sanos 	  (41).	  UClizando	  nuevas	  secuencias	  de	  RM	  que	  permiten	  la	  
cuanCﬁcación	  del 	  Cempo	  T1	  del 	  miocardio	  (mapa	  T1),	   se 	  ha 	  detectado	  un	  aumento	  del 	  volumen	  
extracelular	   del	  miocardio	  en	  portadores 	  de	  mutaciones 	  genéCcas	  sin	  hipertroﬁa	  del 	  miocardio	  
que 	  se	  correlacionaba	  con	  marcadores	  de	  la	  síntesis 	  del 	  colágeno,	   lo	  que	  apoya	  la 	  idea 	  de 	  que	  la	  
ﬁbrosis	  intersCcial	  es	  un	  hallazgo	  precoz	  en	  la	  patogénesis	  de	  la	  MCH	  (42).
Las 	  técnicas 	  de 	  imagen	  en	  la 	  MCH	  Cene	  como	  objeCvo	  no	  solo	  idenCﬁcar	  criterios 	  que	  ayuden	  a	  
establecer	  el 	  diagnósCco,	  si 	  no	  deﬁnir	  variables	  con	  valor	  pronósCco	  sobre	  la 	  evolución	  clínica 	  y	  la	  
posibilidad	  de	  desarrollar	  eventos	  cardíacos	  que	  ayuden	  en	  la	  toma	  de	  decisiones	  terapéuCcas.
La 	  idenCﬁcación	  de	  la 	  obstrucción	  del	  tracto	  de	  salida 	  del 	  VI	  (OTSVI)	  es	  importante	  en	  el 	  manejo	  de	  
los 	  síntomas 	  y	   en	   la	  evaluación	  del	   riesgo	   de	  muerte	  súbita 	  cardiaca.	   La 	  ecocardiogra2a 	  es 	  la	  
técnica 	  de	   elección	   para 	  el	   diagnósCco,	   cuanCﬁcación	   y	   seguimiento	   de	   la 	  OTSVI	   en	   reposo	   y	  
durante	  el	  ejercicio.	   	  Aunque	  la 	  RM	  es	  inferior	  a 	  la 	  ecocardiogra2a 	  en	  la 	  valoración	  de	  la 	  OTSVI,	  
esta	   técnica	  proporciona 	  información	  complementaria	  sobre	   la 	   localización	   y	   mecanismo	  de	   la	  
obstrucción,	  úCles	  para	  el	  manejo	  terapéuCco	  (43).
Estudios 	  de	  autopsia	  en	  pacientes	  jóvenes 	  con	  muerte	  súbita	  cardíaca 	  han	  demostrado	   	  que 	  en	  
todos 	   los 	   corazones	   con	   MCH	   existe	   daño	   isquémico,	   desde	   lesiones 	   agudas	   a 	   lesiones	   más	  
anCguas	  con	  presencia	  de	  ﬁbrosis 	  (44).	  En	  ausencia 	  de 	  enfermedad	  coronaria	  epicárdica,	  el 	  daño	  
isquémico	   se	   debe	   al 	   remodelado	   microvascular	   y	   a	   la 	   disfunción	   de	   pequeñas 	   arteriolas	  
intramurales	  (45).
El 	  análisis 	  de	   la 	  cinéCca	  del 	  contraste	  de	   gadolinio	  en	  el 	  miocardio	   con	  RM	   (32)	   ha	  permiCdo	  
idenCﬁcar	  de	  forma 	  inocua 	  y	  precisa	  diversos	  aspectos 	  de	  la 	  MCH	  como	  los	  defectos 	  de	  perfusión	  y	  
áreas	  de	  ﬁbrosis	  miocárdica.
Mediante	   la	   uClización	   de	   secuencias	   EG	   ultrarrápidas	   potenciadas 	  en	   T1	   con	   alta 	   resolución	  
temporal 	  se 	  puede	  analizar	   la 	  llegada	  del 	  bolo	  de	  contraste	  intravenoso,	  el 	  paso	  de 	  gadolinio	  a	  
través 	  del	  miocardio	  en	  el 	  primer	  paso	  y	  en	  la	  fase	  de	  redistribución	  y	  valorar	   así	  la 	  perfusión	  del	  
miocardio.
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En	  los 	  pacientes 	  con	  MCH	  o	  familiares 	  de	  pacientes	  diagnosCcados 	  de	  MCH,	  incluso	  sin	  hipertroﬁa,	  
con	  estas 	  secuencias	  se	  ha	  demostrado	  la 	  existencia 	  de	  defectos 	  de	  perfusión	  en	  las	  mismas 	  zonas	  
en	  las 	  que 	  se 	  objeCva	  realce	  tardío	  y	   anomalías	  focales 	  de	  la 	  función	  contrácCl 	  con	  hipocinesia	  
demostrada	  mediante	  secuencias	  de	  marcaje	  miocárdico	  (14).
En	  general 	  los 	  defectos 	  de	  perfusión	  intramiocárdicos 	  en	  MCH	  son	  de	  localización	  mesocárdica,	  
preferentemente	  en	  segmentos 	  hipertróﬁcos 	  pero	  también	  se 	  ha 	  visto	  en	   	   segmentos 	  de 	  grosor	  
normal	  (14).	  
Estos 	  defectos	  de 	  perfusión	  idenCﬁcables 	  en	  RM	  reﬂejan	  la 	  existencia	  de 	  disfunción	  microvascular	  
y	  de	  anomalías 	  de	  las 	  arteriolas	  coronarias 	  idenCﬁcadas 	  frecuentemente	  en	  autopsia 	  de	  pacientes	  
con	  MCH	  (9).	  
Con	   las 	   secuencias 	  de 	  miocardio	   negro	   en	   fases 	  tardías 	   se	   puede	   detectar	   la 	  persistencia	   de	  
contraste 	  en	  el 	  miocardio	  lesionado	  y	  delimitar	  las	  áreas 	  en	  las 	  que	  existe	  daño	  en	  la 	  integridad	  de	  
la 	  membrana	  celular	   por	  necrosis,	   inﬂamación	  o	  ﬁbrosis.	   Se 	  ha	  demostrado	  que	  existe	   relación	  
entre	  el	  realce	  miocárdico	  y	  diversos	  parámetros	  clínicos	  y	  funcionales	  en	  pacientes	  con	  MCH	  (46).	  
El 	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  es 	  más 	  frecuentemente	  idenCﬁcado	  en	  los 	  segmentos 	  hipertroﬁados	  
pero	   puede	  verse	  en	  segmentos	  de	  grosor	   normal 	  (14)	  y	   se	  ha	  descrito	  también	  en	   pacientes	  
portadores	  de	  algún	  gen	  relacionado	  con	  la	  MCH	  en	  ausencia	  de	  hipertroﬁa	  del	  miocardio	  (47).
En	  la	  prácCca	  clínica,	  el 	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  es	  un	  biomarcador	  excelente 	  para 	  idenCﬁcar	  y	  
monitorizar	   la 	  progresión	  de	  la	  enfermedad.	   Se 	  ha 	  demostrado	  que 	  en	  pacientes	  con	  fracción	  de	  
eyección	  del 	  VI 	  conservada	  o	  aumentada,	  las 	  áreas 	  de	  realce	  tardío	  del 	  miocardio	  suponen	  menos	  
del	  5%	  de	  la	  masa 	  del	  miocardio,	  mientras 	  que	  en	  pacientes	  con	  fracciones 	  de	  eyección	  menores	  
del	  65%,	  el	  porcentaje	  de	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  oscila	  entre	  10	  y	  15%	  (48).
La 	   distensibilidad	   del	  miocardio	   está	   disminuida	   en	   un	   alto	   porcentaje	   de	   casos 	  de	  MCH.	   Se	  
considera	  que	  la 	  desorganización	  de	  los 	  haces	  musculares,	  independientemente 	  de 	  la	  existencia 	  de	  
obstrucción	  o	  de 	  la 	  extensión	  y	  distribución	  de	  la	  hipertroﬁa 	  (49)	  y	   la	  ﬁbrosis 	  miocárdica 	  Cene	  un	  
efecto	   sobre 	  la 	  distensibilidad	  miocárdica 	  condicionando	  disfunción	  diastólica	  y	   posteriormente	  
dilatación	   auricular.	   Esa 	   alteración	   de	   la 	   distensibilidad	   se	   puede	   evaluar	   con	   eco	   Doppler	   y	  
uClizando	  secuencias	  de	  cuanCﬁcación	  del 	  ﬂujo	  codiﬁcada	  con	  la 	  velocidad	  se 	  puede	  analizar	   las	  
curva	  de	  llenado	  ventricular	  y	  valorar	  la	  existencia	  de	  disfunción	  diastólica	  del	  VI	  (50-­‐51).
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La	  ﬁbrilación	  auricular	  es 	  la 	  arritmia 	  más 	  frecuente	  durante	  la 	  vida 	  de 	  los	  pacientes 	  con	  MCH	  y	  está	  
asociada 	  con	  mal 	  pronósCco.	  La	  disfunción	  diastólica 	  del 	  VI,	  la 	  insﬁciencia 	  mitral 	  por	  el 	  movimiento	  
sistólico	  anterior	  y	  un	  proceso	  miopáCco	  primario	  de	  la 	  aurícula 	  son	  los	  factores	  predisponentes.	  El	  
remodelado	   extenso	   de	   la 	   aurícula	   izquierda 	   (AI)	   por	   la 	   combinación	   de	   dilatación	   y	   ﬁbrosis,	  
consCtuye 	  el 	  substrato	  de 	  la 	  ﬁbrilación	  auricular	   (52-­‐53).	  El	  tamaño	  de	  la	  aurícula 	  izquierda 	  es 	  un	  
predictor	  importante	  de	  eventos	  en	  la	  MCH,	  independiente	  de	  la	  propia	  ﬁbrilación	  auricular	  (54).
En	   las 	  nuevas 	  guías 	  para 	  el 	  diagnósCco	  y	   tratamiento	  de	   la 	  MCH	   de	   la	   Sociedad	   Europea 	  de	  
Cardiología 	  publicadas 	  en	  2014	   (2)	  se	  recomienda	  medir	   el	  diámetro	  anteroposterior	  de	  la 	  AI 	  en	  
todos 	   los 	   pacientes.	   Es	   conocido	   que	   existe	   una	   gran	   variabilidad	   interoperador,	   e 	   incluso	  
intraoperador,	  en	  la 	  medida	  del	  diámetro	  de	  la 	  AI	  por	  ecocardiogra2a.	  Sin	  embargo,	  la 	  RM	  permite	  
medir	  no	  solo	  los 	  diámetros 	  en	  cualquier	  plano	  del 	  espacio	  sino	  también	  los 	  volúmenes 	  diastólico	  y	  
sistólico	  mediante	   la	   delineación	   de 	   los	   contornos 	   y	   establecer	   la 	   fracción	   de	   eyección	   de	   la	  
aurícula.	  La	  cuanCﬁcación	  volumétrica	  de 	  la	  AI	  por	  RM	  es 	  probablemente	  la 	  forma 	  más 	  precisa 	  de	  
valorar	  el 	  grado	  de	  remodelado	  de 	  la	  aurícula,	  pero	  en	  la 	  pracCca	  clínica	  ruCnaria,	  su	  adquisición	  y	  
análisis 	  consume 	  mucho	  Cempo.	  Una 	  alternaCva	  razonable	  es	  medir	  el 	  diámetro	  transversal 	  y	   el	  
área 	  de 	  la	  AI	  en	  el	  plano	  cuatro	  cámaras.	  Un	  diámetro	  mayor	  de	  2.8	  cm/m2	  y	  un	  área 	  mayor	  de 	  15	  
cm2/m2	  en	  el 	  plano	  cuatro	  cámaras 	  suelen	  ser	  los 	  que	  se	  uClizan	  para 	  idenCﬁcar	  la	  dilatación	  de 	  la	  
AI	  (55).	  
La 	  historia	  natural 	  de 	  la	  enfermedad	  es 	  benigna 	  en	   la	  mayoría	  de	  pacientes,	   con	  un	  deterioro	  
gradual 	  en	  clase	  funcional 	  con	  la 	  edad.	  Las	  dos	  causas	  más 	  frecuentes 	  de	  muerte	  son	  la	  muerrte	  
súbita	  cardíaca	  y	  la	  insuﬁciencia	  cardíaca.
La 	  muerte 	  súbita	  cardíaca	  (MSC)	  puede	  producirse	  a	  cualquier	  edad,	  con	  una	  incidencia 	  anual	  del	  2	  
al 	  4%	  en	  centros 	  de 	  referencia 	  y	  de	  alrededor	  del 	  1%	  en	  poblaciones	  no	  seleccionadas	  (56).	  Es	  más	  
frecuente	  en	  niños 	  y	  adultos 	  jóvenes,	  entre	  14	  y	  35	  años 	  de	  edad,	  aunque	  también	  puede 	  ocurrir	  
en	  adultos	  y	  es 	  extremadamente	  rara 	  en	  niños 	  menores 	  de	  5	  años	  (57).	  La	  edad	  en	  el 	  momento	  del	  
diagnósCco	  es	  además 	  una 	  variable	  predictora	  de	  peor	  pronósCco.	  La	  supervivencia 	  es	  menor	  en	  
aquellos 	  pacientes 	  en	  los	  que	  el 	  diagnósCco	  se 	  ha	  realizado	  cuando	  su	  edad	  era 	  inferior	  a	  14	  años	  
(56).
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A	   pesar	   de	   los	   conCnuos	  esfuerzos 	  realizados	  en	   la	   invesCgación	  de 	  esta 	  enfermedad,	   existen	  
múlCples	   aspectos	   controverCdos 	   en	   cuanto	   a 	   su	   manejo	   clínico,	   siendo	   el 	   principal	   la	  
idenCﬁcación	  y	  tratamiento	  de	  los	  pacientes	  con	  riesgo	  de	  muerte	  súbita.
En	   las 	  nuevas 	  guías 	  para 	  el 	  diagnósCco	  y	   tratamiento	  de	   la 	  MCH	   de	   la	   Sociedad	   Europea 	  de	  
Cardiología 	  publicadas 	  en	  2014	   (2)	   se 	  recomienda 	  calcular	   la 	  estraCﬁcación	   de 	  riesgo	   de 	  MSC	  
aplicando	  un	  modelo	  matemáCco	  (“HCM	  Risk-­‐SCD	  model”)	  recogido	  en	  una 	  calculadora 	  (Figura	  X	  )	  
[(www.escardio.org/guidelines-­‐surveys/	  escguidelines/Pages/hypertrophic-­‐cardiomyopathy.aspx)].
La 	   nueva	   fórmula 	  propuesta 	  es 	   resultado	   de 	  un	   complejo	   análisis 	  estadísCco	   a 	   parCr	   de	   una	  
población	  de	  3.675	  pacientes	  con	  MCH	  de	  6	  centros	  europeos	  (58).
Cada	  uno	  de	  los 	  factores 	  incluidos 	  en	  la 	  guía 	  Cene 	  un	  peso	  especíﬁco	  relaCvo.	  Se	  incluye	  la 	  edad,	  el	  
síncope	   inexplicado,	   el	   gradiente 	   obstrucCvo	   en	   el 	   tracto	   de	   salida 	   del 	   VI	   en	   reposo,	   los	  
antecedentes	  de 	  MSC	   en	  familiares	  de	  primer	   grado,	   la 	  presencia	  de 	  taquicardia 	  ventricular	   no	  
sostenida,	   el 	   diámetro	   anteroposterior	   de	   la 	   aurícula 	   izquierda 	   (AI)	   y	   el 	   máximo	   grosor	   del	  
miocardio.	   Alguno	  de	   los 	  factores 	  de	  riesgo	  clásicos,	   como	   la 	  respuesta 	  anormal 	  de	   la 	  tensión	  
arterial	  con	  el 	  ejercicio,	  queda 	  excluido	  y	  hay	  2	  nuevos:	  la	  edad	  y	  el 	  diámetro	  de	  la	  AI.	  Hay	   otros	  
posibles 	   factores	   de	   riesgo	   que 	   no	   se	   evaluaron,	   como	   la 	   presencia 	   de	   captación	   tardía 	   de	  
gadolinio	  por	  ﬁbrosis	  en	  la	  RM,	  la	  isquemia	  miocárdica	  o	  las	  alteraciones	  genéCcas	  (2).
Este	  modelo	  da 	  una	  esCmación	  del 	  riesgo	  de	  muerte	  súbita 	  a 	  5	  años.	  Cuando	  este 	  riesgo	  es	  mayor	  
o	  igual 	  a 	  6,	  se	  recomienda	  implantar	  un	  desﬁbrilador	  (Indicación	  IIA).	  Si	  el 	  riesgo	  está	  entre	  el 	  4	  y	  el	  
6%,	  el	  riesgo	  es	  intermedio	  y	   puede 	  considerarse	  la 	  implantación	  de 	  un	  desﬁbrilador	   automáCco	  
implantable	  (DAI)	  (IIB).	  Por	  debajo	  del	  4%,	  el	  riesgo	  es	  bajo	  y	  no	  se	  recomienda	  la	  implantación.	  
El 	  riesgo	  de	  estraCﬁcación	  no	  está	  validado	  para 	  pacientes	  menores	  de	  16	  años,	  atletas 	  de 	  élite,	  
enfermedades 	  inﬁltraCvas 	  (Fabry),	   síndromes	  que 	  cursen	  con	  hipertroﬁa	  ventricular	   (Noonan)	  ni	  
para 	  grosores 	  de	  ventrículo	  izquierdo	  mayores 	  de	  35	  mm	  porque	  ofrece	  resultados 	  paradójicos 	  con	  
hipertroﬁas 	  extremas.	  Además,	  en	  el 	  trabajo	  del 	  que	  nace	  la 	  fórmula,	  apenas 	  se	  incluyen	  pacientes	  
mayores	  de	  65	  años	  (2,	  58).
La 	  uClidad	  de 	  la 	  captación	  tardía 	  de	  gadolinio	  como	  marcador	   de 	  riesgo	  de	  MSC	   es 	  un	  aspecto	  
controverCdo	  y	  una 	  de 	  las 	  discrepancias	  más	  importantes 	  de	  las	  nuevas 	  guías 	  para	  el 	  diagnósCco	  y	  
tratamiento	  de 	  la 	  MCH	  de 	  la 	  Sociedad	  Europea 	  de	  Cardiología 	  (2)	  con	  respecto	  a 	  la 	  guía 	  ACC/AHA	  
Tamaño auricular y realce miocárdico en MCH
! 27
(4).	  La	  guía 	  estadounidense	  establecía 	  que	  el	  realce 	  extenso	  es 	  un	  factor	  que 	  inﬂuía 	  en	  el 	  implante	  
de	  un	  DAI 	  en	  pacientes 	  que	  presentan	  taquicardia 	  ventricular	   no	  sostenida	  o	   respuesta 	  presora	  
anormal 	  al 	  ejercicio.	  Además,	  una 	  publicación	  reciente	  postulaba 	  que	  en	  pacientes 	  sin	  criterios 	  de	  
riesgo	  de 	  MSC,	  la 	  presencia 	  de 	  realce	  tardío	  >	  15%	  de	  la 	  masa	  ventricular	  podría 	  ser	  suﬁciente	  para	  
indicar	  la 	  implantación	  de	  un	  DAI	  (59).	  Este 	  trabajo	  ha	  recibido	  críCcas 	  debido	  a 	  su	  diseño	  y	  a	  que	  
sus	  conclusiones	  están	  basadas	  en	  los	  hallazgos	  de	  un	  número	  muy	  reducido	  de	  pacientes	  (60).
Por	   el 	  momento,	   no	  existen	   estudios 	  que 	  demuestren	   la 	  asociación	   entre 	  el 	  realce	   y	   la 	  MSC,	  
aunque	  se	  ha 	  comprobado	  que	  la	  presencia	  y	  extensión	  del 	  realce 	  se	  relaciona	  con	  el 	  desarrollo	  de	  
insuﬁciencia	  cardiaca.
Diversos	  estudios 	  demuestran	  que	  la	  idenCﬁcación	  en	  la 	  RM	  de	  áreas 	  de	  realce	  tardío	  por	  ﬁbrosis	  
en	  pacientes 	  con	  MCH	  Cene	  relación	  con	  parámetros	  clínicos,	   electrocardiográﬁcos	  y	   funcionales	  
de	  la	  enfermedad.
En	  una	  revisión	  realizada	  por	   nuestro	  grupo	  sobre	  104	  pacientes 	  con	  MCH	  estudiados	  con	  RM	   se	  
demostró	  que 	  la 	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  reﬂeja 	  una	  mayor	   expresión	  de	  esta	  enfermedad,	   se	  
asocia 	  con	   un	   daño	  miocárdico	  más 	  severo	   (menor	   fracción	   de	  eyección	   y	   mayor	   número	   de	  
segmentos	  hipocinéCcos)	  y	  con	  parámetros	  clínicos	  adversos 	  (edad	  más 	  joven	  en	  el	  momento	  del	  
diagnósCco,	   hipertroﬁa 	   severa,	   taquicardia 	   ventricular	   no	   sostenida 	   y	   respuesta 	   isquémica 	   al	  
ejercicio),	  lo	  que	  indica	  que	  podría	  vincularse	  al	  pronósCco	  (46).
La 	   magnitud	   y	   distribución	   de	   la 	   hipertroﬁa	   en	   la	   MCH	   no	   es 	   uniforme	   lo	   que	   genera	  
heterogeneidad	  regional	  en	   la 	  función	  sistólica 	  y	   diastólica.	   En	  pacientes 	  con	  MCH	  la	  asincronía	  
sistólica 	  intraventricular	  está	  asociada	  con	  mayor	   disfunción	  sistólica 	  pero	  no	  se	  ha 	  demostrado	  
asociación	  entre	  la 	  asincronía 	  y	  parámetros	  morfológicos;	  sin	  embargo,	  podría 	  exisCr	   relación	  con	  
anomalías 	  ultraestructurales 	  de	  los	  miocitos 	  o	  ﬁbrosis	  difusa.	  Así,	   la 	  asincronía 	  diastólica 	  puede	  
estar	  condicionada	  por	  el	  grado	  de	  hipertroﬁa	  y	  por	  la	  extensión	  de	  la	  ﬁbrosis	  (61).
En	  una 	  revisión	  que	  nuestro	  grupo	  realizó	  sobre	  una	  serie 	  de 	  102	  pacientes	  se 	  idenCﬁcó	  que 	  ondas	  
Q	  más 	  anchas,	  alteraciones	  de	  la 	  conducción	  con	  ausencia 	  de	  onda	  Q	  septal	  estaban	  relacionadas	  
con	  realce	  miocárdico	  tardío	  y	  que	  la	  profundidad	  de	  las	  ondas 	  T	  negaCvas 	  estaban	  relacionadas	  
con	  realce	  tardío	  apical	  (62).
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Se 	  ha	  demostrado	  que	  pacientes	  con	  MCH	  que	  desarrollan	  anomalías 	  de	  la	  moClidad	  de	  la	  pared	  
durante	   eco	   de 	   esfuerzo	   Cenen	   mayor	   riesgo	   de	   eventos 	   adversos 	   y	   resultados	   preliminares	  
orientan	  hacia 	  una	  relación	  entre 	  esas 	  alteraciones 	  ecocardiográﬁcas 	  y	   la	  idenCﬁcación	  de 	  realce	  
miocárdico	  tardío	  (63).
Se 	  ha	  demostrado	  que	  la 	  captación	  tardía	  de 	  gadolinio	  se	  correlaciona	  directamente 	  con	  el 	  grosor	  
parietal 	  y	   con	   los	   antecedentes	   familiares,	   e 	  inversamente 	  con	   la 	   fracción	   de	  eyección,	   con	   la	  
obstrucción	   en	   el 	  tracto	   de	   salida 	  del 	  VI,	   con	   la	   aparición	   de	   ﬁbrilación	  auricular	   (FA),	   con	   la	  
evidencia	  de 	  isquemia 	  miocárdica 	  en	  la 	  prueba 	  de 	  esfuerzo	  y	  con	  un	  mayor	  número	  de	  factores 	  de	  
riesgo	  de	  muerte 	  súbita 	  (64-­‐65).	  Todos 	  estos 	  hallazgos 	  podrían	  ayudar	  a	  mejorar	  la	  estraCﬁcación	  
del	  riesgo	  de	  los 	  pacientes,	  aunque	  su	  relación	  con	  la 	  predicción	  del 	  riesgo	  de	  muerte 	  súbita	  o	  la	  
evolución	  a	  insuﬁciencia	  cardíaca	  todavía	  no	  se	  ha	  resuelto	  (66).
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2.	  HIPÓTESIS
La	  hipótesis 	  de	  este	  trabajo	  es 	  que	  existe	  relación	  entre 	  el 	  tamaño	  de	  las 	  aurículas 	  y	   la 	  presencia 	  y	  
extensión	  de	   las 	  áreas 	  de	   realce 	  tardío	   del 	  miocardio,	   como	  expresión	  de	  disfunción	  diastólica	  
ventricular	  y	  que 	  estos 	  criterios	  deﬁnibles 	  por	  RM	  puede	  tener	   valor	  pronósCco	  en	  pacientes 	  con	  
MCH.
Se	  espera	  establecer:
• Que	   el 	   tamaño	   de	   la	   aurícula 	   izquierda 	   y	   la 	   extensión	   del 	   realce 	   tardío	   son	   marcadores	  
pronósCcos 	  de	  riesgo	  de 	  eventos	  durante	  el 	  seguimiento	  en	  los 	  pacientes 	  con	  miocardiopa=a	  
hipertróﬁca.
• Que	  el	  tamaño	  de 	  la	  aurícula	  izquierda	  se	  relaciona	  con	  la	  presencia	  y	   extensión	  del 	  realce	  
tardío.
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3.	  OBJETIVOS
OBJETIVOS	  PRINCIPALES
1. Analizar	   si 	  el	   tamaño	  de	   la 	  aurícula 	  izquierda 	  es	  un	   factor	   de 	  riesgo	   independiente	  para	  el	  
desarrollo	  de	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
2. Analizar	   si 	  el 	  realce	   tardío	   es 	  un	   factor	   de 	  riesgo	   para	   el	   desarrollo	   de 	  eventos 	  durante	  el	  
seguimiento.
OBJETIVOS	  SECUNDARIOS
1. Analizar	  la	  correlación	  entre	  el	  tamaño	  de	  la 	  aurícula 	  izquierda	  obtenidos 	  en	  diferentes	  planos	  
intrínsecos	  cardíacos.
2. Establecer	   la	  relación	  entre	  el 	  tamaño	  de	  la	  aurícula 	  izquierda 	  y	   la 	  presencia	  y	   extensión	  del	  
realce	  tardío.
3. Analizar	  la 	  relación	  entre 	  el 	  realce 	  tardío,	  la 	  morfología	  del	  septo	  interventricular,	  el 	  grosor	  y	   la	  
masa	  del 	  miocardio,	  el	  fenoCpo	  de	  la 	  MCH,	  la	  función	  global 	  y	  segmentaria 	  del 	  VI	  y	   la	  perfusión	  
de	  primer	  paso.
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4.	  METODOLOGÍA
4.A.	  Ámbito	  y	  período
Desde	   enero	   de	   1997	   hasta 	   noviembre	   de	   2012	   se	   incluyeron	   en	   un	   estudio	   retrospecCvo	  
longitudinal 	  los 	  pacientes 	  remiCdos	  a 	  la	  unidad	  de	  RM	   del 	  Servicio	  de	  Radiología 	  del 	  Complejo	  
Hospitalario	   Universitario	   A	   Coruña	   (CHUAC)	   desde	   la	   consulta	   externa	   de	   la	   unidad	   de	  
miocardiopa=a	  hipertróﬁca	  del	  Servicio	  de	  Cardiología	  del	  CHUAC.
Los	  datos 	  clínicos	  y	   de 	  ecocardiogra2a	  fueron	  recogidos 	  por	  un	  cardiólogo	  cuando	  el 	  paciente	  se	  
remi=a	  a 	  la	  unidad	  de	  miocardiopa=a 	  hipertróﬁca 	  del 	  Servicio	  de	  Cardiología 	  del 	  CHUAC	  en	  una	  
base	  de	  datos.	  
Los	  pacientes 	  fueron	  remiCdos	  a 	  RM	  con	  la	  única	  información	  de	  “MCH”	  sin	  especiﬁcar	  el 	  grado	  de	  
sospecha	  o	  la	  certeza	  diagnósCca,	  ni	  los	  datos	  concretos	  que	  llevaban	  a	  este	  diagnósCco.
Los	  resultados	  de	  la	  RM	  estaban	  disponibles	  para	  los	  cardiólogos	  responsables	  de	  los	  pacientes.	  
El 	  manejo	  y	  el 	  tratamiento	  médico	  fue	  establecido	  según	  criterio	  de 	  los	  cardiólogos 	  responsables	  
de	  los	  pacientes.
Los	  datos 	  de	  la	  RM	  cardíaca 	  fueron	  recogidos	  por	  un	  radiólogo	  cuando	  el 	  paciente	  se	  remi=a 	  a	  la	  
unidad	  de	  RM	  del	  Servicio	  de 	  Radiología 	  del 	  CHUAC	  en	  una	  base	  de	  datos	  diseñada	  especialmente	  
para	  este	  estudio.
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• 4.A.1.	  Tipo	  de	  estudio
Estudio	  retrospecCvo	  longitudinal.
• 4.A.2.	  Criterios	  de	  inclusión
Se 	  incluyeron	  en	  el 	  estudio	  todos 	  los 	  pacientes	  atendidos 	  por	   el	  Servicio	  de 	  Cardiología 	  durante	  
este	  período	  de	  Cempo	  con	  cualquiera	  de	  los	  siguientes	  criterios:
1. Pacientes 	  con	  ventrículo	  izquierdo	  hipertróﬁco	  y	  no	  dilatado	  (espesor	  parietal 	  máximo	  ≥	  15	  mm	  
en	   adultos 	  o	   ≥	   13	  mm	   en	   familiares 	  adultos 	  de 	  un	  paciente	  con	  MCH	   en	  ausencia 	  de 	  otra	  
enfermedad	  cardiaca	  o	  sistémica	  capaz	  de	  producir	  una	  hipertroﬁa.
2. Familiares	  de	  pacientes	  con	  MCH.
3. Pacientes 	  con	  signos 	  en	  el 	  ECG	  de	  crecimiento	  del 	  VI	  sin	  causa 	  demostrable	  y	  con	  ECO	  dudoso	  
por:	   grosor	   del 	  miocardio	  en	  los 	  límites	  superiores 	  de	  la	  normalidad,	   impresión	  subjeCva 	  del	  
ecograﬁsta	  de 	  miocardio	  engrosado	  en	  áreas	  mal 	  exploradas 	  con	  ECO	  y	   /	  o	  pacientes 	  con	  mala	  
ventana	  ecocardiográﬁca.
• 4.A.3.	  Criterios	  de	  exclusión
Se 	  excluyeron	  del 	  estudio	  lo	  pacientes 	  que	  cumplían	  los	  criterios 	  de 	  inclusión	  pero	  tenían	  alguna	  
de	  las	  siguientes	  caracterísCcas	  
1. Pacientes	  con	  ataxia	  de	  Friedreich	  y	  trastornos	  metabólicos	  primarios.	  
2. Pacientes	  que	  manifestaron	  claustrofobia	  severa.
3. Pacientes	  con	  contraindicaciones	  a	  la	  resonancia	  magnéCca:
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Portadores 	  de 	  desﬁbrilador	  automáCco	  implantable 	  (DAI),	  marcapasos 	  u	  otros	  disposiCvos 	  que	  
contraindicasen	  la	  realización	  de	  RM.
4. Pacientes	  incapaces	  de	  mantener	  apneas	  durante	  la	  realización	  de	  la	  RM.
5. Pacientes	  con	  imposibilidad	  de	  sincronización	  electrocardiográﬁca
• 4.A.4.	  Tamaño	  de	  la	  muestra	  
Se 	  han	  incluido	  en	  el 	  estudio	  de	  RM	  desde 	  enero	  de	  1997	  hasta	  noviembre	  de	  1012,	  un	  total 	  de	  
195	  pacientes	  con	  MCH.
Del	  total 	  de	  195	  pacientes,	  cuatro	  de	  ellos	  fueron	  excluídos 	  por	  presentar	   trastornos	  metabólicos	  
primarios,	  uno	  por	   manifestar	   claustrobia 	  severa 	  y	   uno	  por	   ser	   incapaz	  de 	  mantener	   las	  apneas	  
durante	  la	  realización	  de	  la	  RM.
El	  tamaño	  ﬁnal	  de	  la	  muestra	  objeto	  de	  este	  estudio	  fue	  de	  189	  pacientes.
• 4.A.5.	  JusCﬁcación	  del	  tamaño	  muestral	  
Durante	   el	  periodo	  de	  estudio	   se	  han	   idenCﬁcado	  189	   pacientes 	  que	  cumplen	   los	  criterios 	  de	  
inclusión	  y	   exclusión	  previamente	  mencionados.	   Este	  tamaño	  muestral 	  nos 	  permite	  esCmar	   los	  
parámetros	  de	  interés	  con	  una	  seguridad	  del	  95%	  y	  una	  precisión	  de	  ±	  7.4	  %.
Este	  tamaño	  muestral	  a 	  su	  vez	  nos	  permiCrá	  determinar	   riesgos 	  relaCvos 	  (RR)	  de 	  2.5	   o	  más 	  ante	  
una 	  prevalencia	  de	  exposición	  del 	  50%	  con	  una	  censura 	  esperada	  de	  un	  80%	  para 	  una 	  seguirdad	  
del	  90%	  y	  un	  poder	  estadísCco	  del	  80%.
• 4.A.6.	  Datos	  clínicos
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A	  todos	  los	  pacientes	  se	  les	  realizó	  una	  historia	  clínica	  y	  una	  exploración	  2sica	  completas.	  
En	   la 	   historia 	   clínica 	   se	   interrogó	   especíﬁcamente	   al 	   paciente 	   sobre	   la 	   posible 	   presencia 	   de	  
antecedentes	  familiares 	  de	  miocardiopa=a	  o	  de	  muerte 	  súbita 	  prematura 	  en	  dos	  o	  más	  familiares	  
de	  primer	  grado	  a	  una	  edad	  menor	  de	  40	  años.	  
Se 	  invesCgó	  la	  presencia 	  de	  disnea 	  y	   el 	  grado	  de	  la 	  misma,	  según	  la	  clasiﬁcación	  de 	  la	  New	  York	  
Heart	   AssociaCon	   (67),	   así	   como	   de	  dolor	   torácico,	   tanto	   =pico	   de	  angina 	  como	   a=pico	   y	   de	  
síncope.
En	  todos 	  los	  pacientes 	  se	  realizó	  al	  menos	  un	  estudio	  de	  electrocardiograma	  Holter	   en	  el	  que	  se	  
invesCgó	  la	  presencia	  de	  taquicardia	  ventricular	  no	  sostenida	  y	  de	  FA	  paroxísCca	  o	  permanente.
En	  181	   pacientes	  se	  obtuvo	  una	  prueba 	  de	  esfuerzo.	   Los 	  pacientes	  realizaron	  ejercicio	  hasta 	  el	  
agotamiento	   o	   hasta 	   la 	  aparición	  de 	  angina 	  progresiva,	   HTA	   severa	   o	   descenso	   de	   la	   tensión	  
arterial 	   mayor	   de	   20	   mmHg,	   dolor	   torácico	   progresivo	   o	   arritmias	   ventriculares 	   o	  
supraventriculares	  sostenidas.
La 	  respuesta 	  de	  tensión	  arterial 	  al 	  ejercicio 	  se 	  consideró	  anormal 	  cuando	  la 	  presión	  sistólica	  no	  
aumentó	  al 	  menos 	  25	  mmHg	  desde	  el 	  inicio,	  o	  cuando	  hubo	  un	  descenso	  de 	  15	  ó	  más	  mmHg	  en	  la	  
presión	  arterial	  sistólica	  durante	  el	  ejercicio.
En	   la 	  base 	  de 	  datos	  se	   incluyó	   si 	  exis=a	  algún	  evento	   clínico	   (éxitus,	   accidente	  cerebrovascular	  
isquémico	  o	  parada 	  cardiorespiratoria 	  recuperada)	  y	  si 	  el 	  paciente	  era 	  portador	  de 	  un	  desﬁbrilador	  
automáCco	   implantable	   (DAI)	   por	   haber	   sufrido	   una 	   taquicardia 	   ventricular	   sostenida	   y/o	  
ﬁbrilación	  ventricular.
4.B.	  EcocardiograNa
Se 	  realizó	  al 	  menos	  un	  ecocardiograma	  bidimensional,	  modo	  M	  y	  Doppler	  en	  todos 	  los 	  pacientes	  
según	  la	  metodología	  habitual	  del	  Servicio	  de	  Cardiología	  del	  CHUAC
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• 4.B.1.	  Aurícula	  izquierda
Los	  diámetros	  anteroposteriores 	  máximos	  de	  la	  AI 	  se	  obtuvieron	  en	  modo	  M	  al 	  ﬁnal 	  de	  la 	  sístole	  
ventricular	  en	  el 	  plano	  eje 	  largo	  3	  cámaras 	  siguiendo	  una	  línea 	  con	  dirección	  paraesternal	  desde	  la	  
raíz	  aórCca	  hasta	  la	  pared	  contralateral	  de	  la	  aurícula.	  
Se 	  obtuvieron	   los 	  diámetros	   anteroposteriores 	  máximos 	  en	  187	   pacientes 	  (120	   hombres	  y	   67	  
mujeres).
• 4.B.2.	  Grosor	  y	  masa	  del	  miocardio
Se 	   obtuvo	   el	   grosor	   máximo	   del	   miocardio	   del 	   VI	   al	   ﬁnal 	   de	   la 	   diástole	   trazando	   líneas	  
estrictamente	  perpendiculares	  a	  la	  pared	  del	  miocardio.	  
El 	  grosor	  ventricular	  se	  midió	  a 	  nivel 	  de	  la 	  válvula 	  mitral	  y	  músculos	  papilares	  en	  el 	  septo	  anterior	  y	  
posterior	  y	  en	  la 	  pared	  posterior	  y	  lateral	  del	  ventrículo	  izquierdo	  en	  imágenes 	  bidimensionales 	  en	  
proyección	  paraesternal	  eje	  corto.	  
El 	  grosor	  de	  la 	  pared	  anterior	  y	  posterior	  a 	  nivel 	  apical	  se	  midió	  en	  proyección	  apical 	  de	  2	  cámaras	  
y	  en	  imágenes	  apicales	  en	  eje	  corto.
Se	  registró	  el	  grosor	  máximo	  del	  miocardio	  del	  VI	  en	  186	  pacientes.
• 4.B.3.	  Análisis	  funcional	  del	  ventrículo	  izquierdo:	  
función	  sistólica	  y	  diastólica
Se 	  analizó	  la 	  función	  sistólica 	  del	  VI 	  mediante	  la	  cuanCﬁcación	  de 	  la 	  fracción	  de	  eyección	  en	  184	  
pacientes	  (117	  hombres	  y	  67	  mujeres).
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La	  fracción	  de	  eyección	  se	  obtuvo	  por	  el	  método	  área	  longitud	  en	  el	  plano	  4	  cámaras.
En	  143	  pacientes 	  se	  obtuvo	  además	  la	  función	  diastólica	  del 	  VI	  mediante 	  el 	  análisis	  de	  las	  ondas	  E	  y	  
A	   de 	   la 	   válvula 	   mitral 	   y	   se 	   clasiﬁcó	   en	   normal,	   seudonormal,	   relajación	   anormal 	   y	   llenado	  
restricCvo.
• 4.B.4.	  Obstrucción	  al	  tracto	  de	  salida	  del	  VI
En	   todos 	  los	  pacientes 	  se	  analizó	   la	  presencia	  de	  obstrucción	  en	  el 	  tracto	  de 	  salida 	  del	  VI,	   en	  
reposo	  o	  provocado.	   Las	  velocidades 	  en	  el	  tracto	  de	  salida 	  del 	  ventrículo	  izquierdo	  se 	  midieron	  
usando	  Doppler	  conCnuo	  y	  el 	  gradiente	  subaórCco	  se 	  calculó	  mediante 	  la	  ecuación	  de	  Bernouilli	  
modiﬁcada	  [gradiente	  =	  4	  x	  (velocidad	  pico	  del	  tracto	  de	  salida	  del	  ventrículo	  izquierdo)2].
• 4.B.5.	  Insuﬁciencia	  mitral
En	  170	   pacientes,	   se 	  valoró	   si 	  exis=a 	  insuﬁciencia 	  valvular	   y	   se	   clasiﬁcó	  en	   cuatro	   grados 	  con	  
técnica	  de	  Doppler	  color,	  en	  base	  al	  área	  de	  extensión	  de	  la	  regurgitación	  en	  la	  aurícula	  izquierda.
• 4.B.6.	  Movimiento	  sistólico	  anterior	  de	  la	  valva	  
mitral
Se 	  analizó	  si 	  exis=a	  movimiento	  sistólico	  anterior	   (SAM	   posiCvo)	  de	  la	  valva	  mitral 	  en	  todos	  los	  
pacientes.
Se 	  consideró	  que	  exis=a	  movimiento	  sistólico	  anterior	  de	  la	  valva 	  mitral 	  cuando	  la 	  valva 	  anterior	  se	  
dirigía	  hacia 	  el 	  septo	  durante	  la	  sístole,	   con	  una	  distancia 	  entre	   la	  valva 	  anterior	   de	  la	  valvular	  
mitral	  y	  el	  septo	  interventricular	  <	  10	  mm.
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4.C.	  Resonancia	  magnéPca
• 4.C.1.	  Material
Todos 	  los 	  estudios	  de	  RM	  se	  realizaron	  en	  equipos	  superconductores 	  de 	  1´5	   Tesla 	  (Gyroscan	  NT;	  
Philips 	  Medical	  Systems,	   Best,	   The	  Netherlands 	  o	   Intera	  AS;	   Philips 	  Medical	  Systems,	   Best,	   The	  
Netherlands)	  siguiendo	  el	  mismo	  protocolo.
Se	  uClizaron	  antenas	  acopladas	  en	  fase	  (phase-­‐array)	  con	  4	  ó	  5	  elementos.
La 	  señal 	  electrocardiográﬁca 	  (ECG)	  se	  registró	  con	  el 	  sistema 	  de	  vectocardiograma 	  incorporado	  en	  
el	  equipo	  Philips.	  Para	  el	  registro	  ECG	  se	  uClizaron	  electrodos	  no	  magnéCcos.
Se 	  colocó	  un	  disposiCvo	  (en	  forma	  de	  cinturón)	  sobre	  la 	  parte	  superior	  del 	  abdomen	  para	  detectar	  
los 	   movimientos 	   respiratorios 	   y	   poder	   controlar	   las 	   apneas 	   durante	   la	   adquisición	   de	   las	  
secuencias.
Se 	  canuló	  una 	  vía 	  venosa	   siempre 	  preferentemente	  en	   la	  vena 	  antecubital	   derecha 	  con	   aguja	  
teﬂonada 	  de	  18	  G;	   si	  no	  era 	  posible	  se	  accedía 	  a 	  través	  de	  una 	  vía 	  antecubital 	  izquierda 	  o	  en	  el	  
dorso	  de	  la	  mano	  y	  se	  uClizaba	  un	  catéter	  de	  20	  o	  21	  G.	  
El 	  contraste	  se	  administró	  con	  inyector	   automáCco	  compaCble	  con	  resonancia 	  magnéCca	  situado	  
en	  el	  interior	  de	  la	  sala	  de	  exploración	  con	  acCvación	  mediante	  control	  remoto.
Las 	   imágenes 	   de 	   todos 	   los	   estudios 	   fueron	   transferidas 	   desde 	   la 	   consola 	   principal	   al	   PACS	  
(acrónimo	  inglés	  de:	  Picture	  Archiving	  and	  Communica7on	  System)	  donde	  se	  almacenan	  todos	  los	  
datos	  de	  cada	  estudio	  y	  a 	  una	  estación	  de 	  trabajo	  (EasyVision,	  version	  4.0;	  Philips 	  Medical 	  Systems	  
y	  View-­‐Forum,	  Philips	  Medical	  Systems)	  para	  el	  análisis	  de	  las	  imágenes.
• 4.C.2.	  Protocolo	  de	  estudio	  de	  RM
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Los	  pacientes	  se	  exploraron	  en	  decúbito	  supino
Se	  obtuvieron	  las	  siguientes	  secuencias:
1. Localizador	   Turbo	  eco	  de	  gradiente	  balanceado	  con	   imágenes 	  en	   los 	  tres	  planos 	  del 	  espacio	  
para	  determinar	  la	  posición	  del	  corazón	  (Fig.	  8).	  En	  apnea	  al	  ﬁnal	  de	  la	  espiración.
Figura	  8.	  Localizador	  mul7corte	  en	  plano	  coronal,	  sagital	  y	  transversal
2. Cine-­‐RM	   turbo	   eco	   de 	  gradiente	   balanceado,	   con	   secuencias 	  de	   precesión	   libre	   del 	  estado	  
estacionario	   (Steady	   State	   Free	   Precesion:	   SSFP)	   (con	   pulsos 	   de 	   imágenes	   homogéneas 	   de	  
condición	  estable)	  con	  Cempo	  de 	  repeCción	  (TR):	  25	  ms.;	  Cempo	  de	  eco	  (TE):	  1,6	  mseg;	  ángulo	  
de	  inclinación:	   61º;	   campo	  de	  visión	  (Field	   of	  view:	   FOV):	   350	   -­‐	  400	  mm;	  matriz:	   256	   x	   128;	  
grosor	  de	  corte:	  8	  mm.	  En	  apnea	  al	  ﬁnal	  de	  la	  espiración	  en	  los	  siguientes	  planos:
• Plano	  3	  cámaras	  o	  eje	  largo	  horizontal,	  un	  corte	  mulCfase	  (Fig.	  9).
• Plano	  2	  cámaras	  izquierdas	  (AI-­‐VI),	  un	  corte	  mulCfase	  (Fig.	  10).
• Plano	  4	  cámaras,	  un	  corte	  mulCfase	  (Fig.	  11).
• Plano	  eje	  corto:	   mulCcorte	  mulCfase 	  entre 	  8	   y	   14	   secciones 	  desde	   la 	  base	  hasta	  ápex	   de	  
ventrículo	  izquierdo	  (Fig.	  12).
• Plano	  transversal	  incluyendo	  todo	  el 	  corazón,	   desde	  la 	  raíz	  del 	  pericardio	  hasta 	  el 	  diafragma	  
(Fig.	  13).
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Figura	  9.	  MCH	  apical	  y	  septal	  plano	  3	  cámaras	  	  	  	  	  	  	  	  	  Figura	  10.	  MCH	  difusa	  de	  predominio	  apical
	  	  	  	  	  	  	  	  	  Figura	  11.	  Cine-­‐RM	  plano	  4	  cámaras	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Figura	  12.	  Cine-­‐RM	  plano	  4	  cámaras
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Figura	  13.	  Cine-­‐RM	  plano	  transversal
3. Secuencia 	  de	  marcaje 	  miocárdico	  con	  parrilla 	  de	  10	  mm.	  Técnica 	  de	  eco	  de 	  gradiente	  eco-­‐planar	  
(TR/TE/factor	  eco	  planar:	  750/16/13	  mseg	  ángulo:	  13º	  campo	  de	  visión:	  400	  mm;	  matriz:	  102	  x	  
256;	  grosor:	  10	  mm.).	  En	  apnea	  al	  ﬁnal	  de	  la	  espiración	  	  (Fig.	  14).	  
Figura	  14.	  MCH.	  marcaje	  miocárdico	  con	  parrilla	  de	  10	  mm.
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4. Secuencia 	  de	  perfusión	  de	  primer	  paso	  en	  eje	  corto	  con	  múlCples	  secciones 	  desde 	  la	  base 	  hasta	  
el 	  ápex	  del 	  ventrículo,	   al 	  menos	  3	  cortes	  en	  planos 	  basal,	  medio	  y	  apical 	  mediante	  secuencia	  
potenciada 	  en	  T1	   inversion-­‐recuperación	   TR:	   4.4	   mseg;	   TE:	   2.1	   mseg;	   Tiempo	   de	   inversión:	  
400mseg;	   ángulo:	   15º;	   campo	  de	  visión:	   350	   a 	  400	   mm;	   matriz:	   102	   x	   256;	   grosor:	   10	  mm.	  
durante	  la 	  administración	  en	  bolo	  de 	  0.05	  ó	  0,1	  mmol/kg	  de	  peso	  corporal 	  dimeglumine 	  (Gd-­‐
DOTA,	  DotaremR,	   Guerbet,	  France)	   a 	  un	  ﬂujo	  de	  3	  ó	  4	  mL/s 	  seguido	  de	  un	  bolo	  de 	  25	  ml 	  de	  
suero	  ﬁsiológico	  al 	  mismo	  ﬂujo.	  La	  adquisición	  se	  realizó	  durante	  la 	  respiración	  libre	  con	  suaves	  
movimientos	  respiratorios	  (Fig.	  15).	  
Figura	  15.	  MCH	  septal	  e	  inferior.	  Perfusión	  de	  primer	  paso	  en	  plano	  eje	  corto	  basal,	  medio	  y	  apical.	  
Imágenes	  previo	  a	  la	  administración	  de	  contraste	  intravenoso	  (1ª	  columna),	  durante	  el	  relleno	  de	  
la	  cavidad	  de	  ventrículo	  derecho	  (2ª	  columna),	  al	  relleno	  de	  la	  cavidad	  del	  ventrículo	  izquierdo	  (3ª	  
columna)	  y	  en	  la	  fase	  de	  perfusión	  miocárdica	  (4ª	  columna).	  Nótese	  la	  perfusión	  homogénea	  en	  las	  
áreas	  hipertroﬁadas	  respecto	  a	  los	  segmentos	  laterales	  de	  grosor	  normal.
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5. Al 	   ﬁnalizar	   la 	   secuencia 	  de	   perfusión	   se 	   administraba	   una	   nueva 	  dosis 	   de 	   contraste	   hasta	  
completar	  la 	  doble	  dosis 	  correspondiente	  a 	  0´2	  mmol/kg.,	  necesaria 	  para	  las	  imágenes 	  de	  realce	  
tardío.	  
6. Tras 	  esperar	   entre	  5	   y	   10	  minutos	  después 	  de	  la 	  administración	  intravenosa 	  del 	  contraste 	  se	  
realizó	  una 	  secuencia 	  con	  diversos	  Cempos 	  de	  inversión	  para 	  seleccionar	  el 	  Cempo	  de 	  inversión	  
ópCmo	  para	  cada	  paciente	  en	  el 	  que 	  se	  anula 	  el	  miocardio	  (Cempo	  de	  inversión	  para	  miocardio	  
negro).
7. Secuencias	  de	  realce	  tardío	  -­‐	  miocardio	  negro	  -­‐	  
Se 	   obtuvieron	   mediante	   técnica	   de	   inversión-­‐recuperación	   (Cempo	   de	   repeCción:	   700	   ms,	  
Cempo	  de	   eco:	   1,1,	   grosor	   de 	  corte:	   6	   mm,	   ángulo	  de	   inclinación:	   50°,	   matriz:	   195	   ×	   192)	  
adaptando	  el	  Cempo	  de	  inversión	  para	  anular	  el	  miocardio	  
Se	  realizaron	  secuencias	  en	  proyecciones	  eje	  corto,	  2	  cámaras	  (Fig.	  16)	  y	  4	  cámaras.	  
Figura	  16.	  Secuencia	  de	  miocardio	  negro	  en	  plano	  2	  cámaras	  de	  paciente	  con	  MCH.	  Hiperseñal	  
miocárdica	  tardía	  por	  retención	  de	  contraste	  de	  aspecto	  globuloso	  y	  localización	  mesocárdica	  en	  
pared	  inferior	  basal	  y	  media	  y	  en	  segmento	  anterior	  basal	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• 4.C.3.	  Análisis	  de	  la	  RM
Las	  imágenes	  de	  RM	  fueron	  analizadas	  en	  la	  consola	  de	  post-­‐procesado.	  
Se 	  cuanCﬁcaron	  los	  siguientes 	  parámetros:	   ventrículo	  izquierdo	  (diámetro	  diastólico	  y	   sistólico	  de	  
VI,	  grosor	  de 	  miocardio,	  fenoCpo	  miocárdico,	  morfología	  del 	  septo,	  masa	  miocárdica,	  trabeculación	  
endomiocárdica	  del	  VI,	  función	  sistólica 	  global,	  función	  sistólica	  segmentaria,	  cinéCca 	  del 	  contraste	  
en	  perfusión	  de	  primer	   paso	  y	   realce 	  tardío),	   ventrículo	  derecho	  (diámetro	  diastólico	  y	   sistólico,	  
grosor	  de 	  miocardio,	   función	  sistólica 	  global),	  aurícula 	  izquierda 	  (diámetros,	   áreas 	  y	  volúmenes),	  
aurícula	  derecha	  (diámetros,	  áreas	  y	  volúmenes).
Los	  casos 	  dudosos	  se 	  resolvieron	  por	   consenso	  con	  otros 	  2	  observadores	  con	  amplia	  experiencia	  
en	  RM	  cardíaca.
• 4.C.4.	  Análisis	  del	  ventrículo	  izquierdo	  con	  RM
-­‐ Diámetros	  de	  VI
Se 	  midió	  el 	  diámetro	  del 	  VI	  en	  diástole	  y	   sístole	  en	  la	  base	  del 	  ventrículo,	  desde	  la 	  pared	  septal	  
hasta	  la	  pared	  lateral,	  en	  un	  plano	  superponible	  al	  que	  se	  obCene	  con	  la	  ECO.	  
Se 	  obtuvieron	  los	  diámetros	  anteroposteriores 	  telediastólico	  y	   telesistólico	  en	  182	  pacientes 	  (119	  
hombres	  y	  63	  mujeres).
-­‐ Grosor	  del	  Miocardio	  de	  VI
El 	  grosor	  de	  todos 	  los 	  segmentos 	  se	  midió	  en	  fase	  telediastólica 	  en	  secuencias 	  cine-­‐RM	  SSFP	   de	  
forma	   manual 	   uClizando	   sistemas	   electrónicos 	   de	   marcaje 	   colocados 	   estrictamente	  
perpendiculares	  al	  segmento	  analizado	  de	  la	  pared	  miocárdica.
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Los	  segmentos	  se	  clasiﬁcaron	  y	  midieron	  según	  modelo	  de	  17	  segmentos	  (68).
• Segmentos 	  basales:	   segmento	   1:	   anterior,	   segmento	  2:	   ántero-­‐septal,	   segmento	   3:	   ínfero-­‐
septal,	  Seg	  4	  -­‐	  inferior,	  segmento	  5	  -­‐	  ínfero-­‐lateral,	  segmento	  6	  -­‐	  ántero-­‐lateral
• Segmentos 	  medios:	   segmento	  7:	   anterior,	   segmento	  8:	   ántero-­‐septal,	   segmento	  9	   -­‐	   Ínfero-­‐
septal,	  segmento	  10	  -­‐	  inferior,	  segmento	  11	  -­‐	  ínfero-­‐lateral,	  segmento	  12	  -­‐	  ántero-­‐lateral.
• Segmentos 	   apicales:	   segmento	   13:	   anterior,	   segmento	   14:	   septal,	   segmento	   15:	   inferior,	  
segmento	  16:	  lateral:	  segmento	  17:	  ápex	  puro
-­‐ FenoCpo	  de	  miocardio-­‐MCH	  
Según	   los 	  datos	  obtenidos 	  del 	  grosor	   del 	  miocardio	  del 	  VI 	  se	  clasiﬁcó	   cada	  caso	   en	  diferentes	  
variantes	  morfológicas	  como:
• Normal.	  Grosor	  del	  miocardio	  <	  15	  mm.
• MCH.	   Grosor	   del 	  miocardio	  ≥	   15	   mm	   en	   adultos 	  o	  ≥	   13	   mm	   en	   familiares 	  adultos 	  de 	  un	  
paciente	  con	  MCH,	  en	  al	  menos,	  uno	  de	  los	  segmentos.	  
• MCH	  septal 	  asimétrica.	  Grosor	  del 	  del 	  septo	  interventricular≥	  15	  mm	  o	  cuando	  la	  relación	  del	  
grosor	  del	  septo	  interventricular	  y	  de	  la	  pared	  inferior	  del	  VI	  es	  >	  1.5	  a	  nivel	  medioventricular.
• MCH	  apical.	  Cuando	  el 	  grosor	  del	  miocardio	  es 	  ≥	  15	  mm	  es	  o	  predomina	  en	  los	  segmentos	  
apicales,	  distal	  a	  los	  músculos	  papilares.
• MCH	  concéntrica 	  o	  difusa.	  Engrosamiento	  del 	  miocardio	  similar	   en	  todos 	  los	  segmentos 	  sin	  
una	  causa	  secundaria	  evidente.
• 	   MCH	   medioventricular.	   Engrosamiento	   del 	   miocardio	   de 	   predominio	   en	   los 	   segmentos	  
medios	  con	  obliteración	  de	  la	  cavidad	  ventricular	  en	  su	  tercio	  medio	  durante	  la	  sístole.
• MCH	  similar	  a 	  una	  masa.	   Engrosamiento	  focal 	  de 	  un	  segmento	  con	  señal 	  similar	   al 	  resto	  del	  
miocardio.
• MCH	  no	  conCgua.	  Engrosamiento	  de	  algún	  segmento	  del 	  miocardio	  separado	  por	  segmentos	  
de	  miocardio	  de	  grosor	  normal.
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• MCH	  aislada	  del 	  ventrículo	  derecho	  (VD).	   Cuando	  el 	  engrosamiento	  del 	  miocardio	  afectaba	  
sólo	  a	  la	  pared	  del	  VD.
-­‐ Morfología	  del	  septo	  interventricular
La	  localización	  y	  extensión	  del 	  grosor	  máximo	  del 	  septo	  interventricular	  en	  la 	  base,	  tercio	  medio	  y	  
ápex,	  se	  analizó	  en	  las	  imágenes	  telediastólicas	  de	  los	  planos	  cuatro	  cámaras	  y	  eje	  largo	  horizontal.
El 	  septo	  basal 	  se	  deﬁnió	  como	  la 	  parte	  del 	  septo	  interventricular	  entre 	  el 	  anillo 	  aórCco	  y	  el 	  punto	  
septal	  más	  próximo	  a	  la	  valva	  mitral	  anterior.
El 	  resto	  del 	  septo	  interventricular	  distal 	  a 	  la 	  valva 	  mitral 	  anterior	  se	  dividió	  por	   la 	  mitad	  en	  tercio	  
medio	  y	  apical.
A	  parCr	  de 	  las 	  medidas 	  del 	  grosor	   del 	  septo	  interventricular	   en	  la 	  base,	   tercio	  medio	  y	  ápex,	   se	  
clasiﬁcó	  su	  morfología	  en	  neutra,	  sigmoide,	  inversa	  y	  apical.
• Neutra:	  septo	  interventricular	  recto,	  de	  grosor	  uniforme.
• Sigmoide:	   máximo	   grosor	   del 	   septo	   interventricular	   en	   su	   base,	   morfología 	   del 	   septo	  
interventricular	  cóncava	  hacia	  la	  cavidad	  del	  VI	  y	  morfología	  oval	  de	  la	  cavidad	  del	  VI.	  
• Inversa:	  máximo	  grosor	   del 	  septo	  interventricular	   en	   su	  tercio	  medio,	  morfología	  del 	  septo	  
interventricular	  convexa	  hacia	  la	  cavidad	  del	  VI	  y	  morfología	  en	  semiluna	  de	  la	  cavidad	  del	  VI.	  
• Apical:	  máximo	  grosor	  del	  septo	  interventricular	  en	  su	  parte	  apical
• Medioventricular:	  máximo	  grosor	  del	  septo	  interventricular	  en	  el	  tercio	  medio	  del	  ventrículo.
-­‐ Masa	  miocárdica	  de	  VI
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Se 	  dibujó	  manualmente	  el 	  borde 	  endocárdico	  y	  epicárdico	  de	  la	  pared	  del 	  ventrículo	  izquierdo	  en	  
fase	   telediastólica 	  desde	   la 	  base	   hasta 	  el 	  ápex	   del 	  VI 	  en	   secuencias 	  cine-­‐RM	   SSPF	  mulCcorte-­‐
mulCfase	  en	  plano	  eje	  corto.	  En	  todos	  los	  casos	  se	  excluyeron	  los	  músculos	  papilares.
El 	  soware 	  incorporado	  en	  el 	  equipo,	  mediante	  aplicación	  del 	  método	  de	  Simpson	  proporcionó	  el	  
valor	  de	  la	  masa	  miocárdica	  en	  gramos.	  
Los	  valores	  normales	  de	  la	  masa	  miocárdica	  se	  recogen	  en	  la	  Tabla1	  (69).	  
Masa miocardica Varones Mujeres
Masa miocardica 134	  ±	  21	  gr.	  (rango	  92-­‐176	  gr.) 67	  ±	  9	  gr.	  (rango	  49-­‐85)
Masa/superficie corporal 98	  ±	  21	  gr.	  (rango	  56-­‐140	  gr.) 61	  ±	  10	  gr./m2	  (rango	  41-­‐81)
Tabla	  1:	  Valores	  normales	  masa	  miocardica
-­‐ Función	  sistólica	  global	  de	  VI
La	   función	   sistólica 	   global 	   se 	   valoró	   cuanCtaCvamente	   mediante 	   la 	   delineación	   del 	   borde	  
endocárdico	  del 	  VI 	  en	  todos 	  los	  cortes,	  desde	  la 	  base 	  hasta 	  la 	  punta	  de	  VI,	  en	  fase	  diastólica 	  (Fig.	  
17)	   y	   sistólica	   (Fig.	   18).	   Se 	   aplicó	   la	   regla 	   de	   Simpson,	   incorporada 	   automáCcamente 	   en	   el	  
programa 	  de	  cálculos 	  cardíacos	  y	  se 	  obtuvieron	  los 	  siguientes 	  datos:	  fracción	  de	  eyección,	  volumen	  
laCdo,	  gasto	  cardíaco,	  índice	  cardíaco,	  volumen	  telediastólico,	  volumen	  telesistólico	  (Tabla	  2)	  (69).
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Figura	  17.	  Método	  de	  cuan7ﬁcación	  de	  volúmenes	  de	  ventrículo	  por	  método	  de	  Simpson.	  
Delineación	  manual	  del	  contorno	  endocárdico	  en	  fase	  telediastólica.	  
Figura	  18.	  Método	  de	  cuan7ﬁcación	  de	  volúmenes	  de	  ventrículo	  por	  método	  de	  Simpson.	  
Delineación	  manual	  del	  contorno	  endocárdico	  en	  fase	  telesistólica.
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Parámetros Varones Mujeres
Fracción	  de	  eyección	  % 67	  ±	  5	  (rango	  57-­‐77) 67	  ±	  5	  (rango	  57-­‐77)
Volumen	  laCdo	  (ml) 108	  ±	  18	  (rango	  72-­‐144) 87	  ±	  15	  (rango	  57-­‐117)
Volumen	  laCdo/SC	  (ml/m2) 54	  ±	  6	  (rango	  42-­‐66) 52	  ±	  7	  (rango	  38-­‐66)
Volumen	  telediastólico	  (ml) 160	  ±	  27	  (rango	  106-­‐214) 132	  ±	  23	  (rango	  86-­‐178)
Volumen	  telediastólico/SC	  (ml/m2) 81	  ±	  12	  (rango	  57-­‐105) 76	  ±	  10	  (rango	  56-­‐96)
Volumen	  telesistólico	  (ml) 54	  ±	  14	  (rango	  26-­‐82) 44	  ±	  11	  (rango	  22-­‐66)
Volumen	  telesistólico/SC	  (ml/m2) 26	  ±	  6	  (rango	  14-­‐38) 24	  ±	  5	  (rango	  14-­‐34)
Tabla	  2:	  Valores	  normales	  de	  volúmenes	  de	  ventrículo	  izquierdo.	  Superﬁcie	  corporal	  (SC)
-­‐ Función	  sistólica	  segmentaria	  de	  VI	  
La	   función	   sistólica	   segmentaria 	   se	   valoró	   de	   forma	   visual	   en	   las 	   imágenes 	   cine-­‐RM	   y	   en	   las	  
imágenes 	  cine-­‐RM	   con	   marcaje	  miocárdico	  mediante	   pulsos 	  de	   presaturación	   con	   “rejilla”.	   Se	  
analizaron	  los 	  cambios	  en	  la 	  contracClidad	  entre	  diástole	  y	  sístole 	  como:	  (i)	  normal,	  (ii)	  hipocinesia,	  
(iii)	  discinesia,	  (iv)	  hipercinesia.
-­‐ CinéCca	  del	  contraste:	  perfusión	  de	  primer	  paso
Se 	  analizó	  la 	  perfusión	  del	  miocardio	  en	  16	  segmentos	  del 	  VI	  tras 	  la	  administración	  de	  contraste	  
intravenoso	  (0,05	  ó	  0,1	  mmol/kg	  de	  contraste	  de 	  gadolinio	  a 	  un	  ﬂujo	  de	  3	  ó	  4	  ml/s)	  en	  secuencias	  
turbo	   eco	   de	   gradiente 	   (TEG)	   ultrarrápidas	   potenciadas	   en	   T1	   en	   el 	   plano	   eje	   corto	   en	   185	  
pacientes.	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El 	  análisis 	  de 	  la 	  perfusión	  del	  contraste	  se 	  realizó	  de	  forma	  cualitaCva 	  mediante 	  inspección	  visual	  
de	  las	  imágenes	  dinámicas	  en	  modo	  cine.	  
Se 	   deﬁnió	   el 	   paso	   de 	   gadolinio	   a 	   través 	   del 	   miocardio	   en	   el 	   primer	   paso	   y	   en	   la	   fase	   de	  
redistribución	  como	  normal	  o	  anormal	  en	  cada	  segmento.	  
Se 	  consideró	  que	  exis=a 	  defecto	  de 	  perfusión	  si 	  la	  llegada	  del 	  contraste 	  estaba 	  retrasada	  o	  si 	  no	  se	  
producía	  un	  incremento	  de	  la	  señal	  similar	  al	  del	  resto	  del	  miocardio,	  y	  el	  miocardio	  hipointenso.	  
Se 	  clasiﬁcó	   la 	  hipoperfusión	  según	  su	  localización:	   hipoperfusión	  subendocárdica,	   hipoperfusión	  
subepicárdica,	  hipoperfusión	  mesocárdica	  e	  hipoperfusión	  transmural.
-­‐ CinéCca	  del	  Contraste:	  realce	  tardío	  
Se 	  analizó	  el 	  realce	  tardío	  del 	  miocardio	  en	  secuencias	  de	  miocardio	  negro	  a 	  los	  5	  minutos 	  de 	  la	  
administración	  de	  quelatos	  de	  gadolinio	  intravenoso	  ((0,1	  mmol/kg	  de	  gadolinio	  a	  un	  ﬂujo	  de	  4	  ml/
s)	  en	  planos	  eje	  corto,	  3	  cámaras	  y	  4	  cámaras	  en	  185	  pacientes.
El 	  realce	  tardio	  del	  miocardio	  se 	  analizó	  en	  los 	  17	  segmentos	  del 	  VI 	  y	  en	  la 	  unión	  de	  los	  segmentos	  
del	   Vi 	   con	   el 	   VD	   y	   se	   clasiﬁcó	   como	   normal,	   realce 	   tardio	   subendocárdico,	   realce 	   tardio	  
subepicárdico,	   realce 	  tardio	  mesocárdico,	  realce	  tardio	  transmural 	  y	   realce	  tardio	  en	  la 	  unión	  del	  
miocardio	  del	  VI	  y	  VD	  en	  los	  segmentos	  basales,	  medios	  y	  apicales	  del	  VI.
• 4.C.5.	  Análisis	  de	  la	  aurícula	  izquierda	  con	  RM
-­‐ Diámetros	  de	  AI
Los	  diámetros	  de	  la	  AI 	  se	  midieron	  en	  todos	   los 	  pacientes 	  al 	  ﬁnal 	  de	  la	  sístole 	  y	   al 	  ﬁnal 	  de 	  la	  
diástole	  ventricular	  en	  los	  planos	  3	  cámaras	  (Fig.	  19),	  2	  cámaras	  (Fig.	  20)	  y	  4	  cámaras	  (Fig.	  21).
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En	   el 	  plano	   3	   cámaras,	   se	   midió	   el 	   diámetro	   anteroposterior	   máximo	   en	   185	   pacientes 	   (120	  
hombres 	  y	  65	  mujeres)	  y	   el	  mínimo	  en	  182	  pacientes 	  (119	  hombres 	  y	   63	  mujeres)	  siguiendo	  una	  
línea 	  recta	  trazada	  desde	  la 	  raíz	  aórCca	  donde	  muestran	  mayor	  calibre	  los	  senos	  valvulares 	  hasta 	  la	  
pared	  contralateral	  de	  la	  aurícula.	  
En	  el 	  plano	  2	  cámaras,	  se 	  obtuvo	  el 	  diámetro	  transversal	  máximo	  en	  179	  pacientes 	  (116	  hombres 	  y	  
63	  mujeres)	  y	  el 	  mínimo	  en	  178	  pacientes 	  (116	  hombres 	  y	  63	  mujeres)	  siguiendo	  la	  línea 	  paralela 	  a	  
la	  válvula	  mitral.
En	  el 	  plano	  4	  cámaras,	  se 	  obtuvo	  el	  diámetro	  transversal 	  máximo	  y	  mínimo	  en	  125	  pacientes 	  (79	  
hombres	  y	  46	  mujeres)	  siguiendo	  la	  línea	  paralela	  a	  la	  válvula	  mitral.
Figura	  19.	  Paciente	  con	  Miocardiopaha	  hipertróﬁca.	  Medida	  de	  diámetro	  de	  aurícula	  izquierda	  en	  
plano	  3	  cámaras
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Figura	  20.	  Paciente	  con	  Miocardiopaha	  hipertróﬁca	  de	  predominio	  apical.	  Medida	  de	  diámetro	  de	  
aurícula	  izquierda	  en	  plano	  2	  cámaras
Figura	  21.	  Paciente	  con	  Miocardiopaha	  hipertróﬁca	  de	  predominio	  apical.	  Medida	  de	  diámetro	  de	  
aurícula	  izquierda	  en	  plano	  4	  cámaras
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-­‐ Áreas	  de	  AI
El 	  área 	  de	  la	  AI	  se 	  calculó	  en	  todos 	  los 	  pacientes 	  dibujando	  el 	  borde	  endocárdico	  de	  la 	  aurícula	  al	  
ﬁnal	  de	  la 	  sístole	  y	  al 	  ﬁnal 	  de	  la	  diástole	  ventricular	  en	  los 	  planos 	  2	  cámaras,	  3	  cámaras 	  y	  4	  cámaras	  
(Fig.	  22).
Figura	  22.	  Paciente	  con	  Miocardiopaha	  hipertróﬁca	  de	  predominio	  apical.	  Medida	  de	  diámetro	  de	  
aurícula	  izquierda	  en	  plano	  4	  cámaras
Las 	  áreas	  máximas 	  y	  mínimas 	  de	  la 	  AI	  se	  obtuvieron	  en	  el	  plano	  2	  cámaras 	  en	  178	  pacientes 	  (115	  
hombres 	  y	  63	  mujeres),	  en	  el 	  plano	  3	  cámaras 	  en	  182	  pacientes 	  (119	  hombres	  y	  63	  mujeres)	  y	  en	  
el	  plano	  4	  cámaras	  en	  125	  pacientes	  (79	  hombres	  y	  46	  mujeres).
-­‐ Volúmenes	  de	  AI
El 	  volumen	  de	  la	  aurícula 	  izquierda	  se	  calculó	  por	  el 	  método	  tridimensional	  (método	  de	  Simpson	  
modiﬁcado)	  dibujando	  el 	  borde	  endocárdico	  de	  la	  aurícula 	  al 	  ﬁnal 	  de 	  la	  sístole 	  y	   al 	  ﬁnal 	  de 	  la	  
diástole	   ventricular	   en	   la 	  secuencia 	  cine-­‐RM	   SSFP	   mulCcorte-­‐mulCfase	   en	   el 	  plano	  axial.	   En	  el	  
cálculo	   del 	  volumen	   de	   la	   AI,	   se 	   incluyó	   la	   orejuela 	  de	   la	   aurícula 	  y	   se 	  excluyeron	   las 	  venas	  
pulmonares	  (69.).
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El 	  volumen	  máximo	  de	  la 	  AI	  se 	  obtuvo	  durante	  la 	  sístole 	  ventricular	  que	  correspondía	  con	  la	  úlCma	  
imagen	  de 	  la 	  secuencia	  cine-­‐RM	  antes	  de 	  la 	  apertura 	  de	  la	  válvula 	  mitral 	  y	   el 	  volumen	  mínimo	  se	  
calculó	  en	  la	  primera	  imagen	  después	  del	  cierre	  de	  la	  válvula	  mitral	  (69).
Se 	  obtuvieron	  los 	  volúmenes 	  máximo	  y	  mínimo	  y	   la 	  fracción	  de	  eyección	  de	  la	  AI 	  en	  24	  pacientes	  
(16	  hombres	  y	  8	  mujeres).
Se 	  obtuvieron	  los 	  volúmenes 	  máximo	  y	  mínimo	  y	   la 	  fracción	  de	  eyección	  de	  la	  AI 	  en	  24	  pacientes	  
(16	  hombres	  y	  8	  mujeres).
• 4.C.6.	  Análisis	  de	  la	  aurícula	  derecha	  con	  RM
-­‐ Diámetros	  de	  AD
Los	  diámetros	  transversales 	  máximo	  y	   mínimo	  de	  la	  aurícula 	  derecha	  (AD)	   se	  midieron	  en	  125	  
pacientes 	  (79	  hombres 	  y	  46	  mujeres)	  al 	  ﬁnal 	  de	  la	  sístole 	  y	   al 	  ﬁnal 	  de	  la	  diástole	  ventricular	  en	  el	  
plano	  4	  cámaras	  siguiendo	  la	  línea	  paralela	  a	  la	  válvula	  tricúspide.
-­‐ Áreas	  de	  AD
Las 	  áreas	  máximas 	  y	  mínimas	  de 	  la 	  AD	  se	  calculó	  en	  125	  pacientes 	  (79	  hombres 	  y	   46	   mujeres)	  
dibujando	   el 	   borde 	   endocárdico	   de 	   la	   aurícula 	   al	   ﬁnal	   de	   la 	   sístole 	   y	   al	   ﬁnal	   de	   la 	   diástole	  
ventricular	  en	  el	  plano	  4	  cámaras.
-­‐ Volúmenes	  de	  AD
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El 	  volumen	  máximo	  de	   la 	  AD	   se	  obtuvo	  durante 	  la 	  sístole 	  ventricular	   que	   correspondía	  con	   la	  
úlCma	  imagen	  de	  la 	  secuencia 	  cine-­‐RM	  antes	  de 	  la 	  apertura 	  de	  la	  válvula 	  tricúspide 	  y	  el 	  volumen	  
mínimo	  se	  calculó	  en	  la	  primera	  imagen	  después	  del	  cierre	  de	  la	  válvula	  tricúspide	  (69).
Se 	  obtuvo	  el 	  volumen	  máximo	  y	  mínimo	  y	   la 	  fracción	  de	  eyección	  de	  la	  AD	  en	  el 	  plano	  4	  cámaras	  
en	  25	  pacientes	  (17	  hombres	  y	  8	  mujeres).
4.D.	  Análisis	  estadísPco
Los	  datos	  se	  analizaron	  uClizando	  el	  programa	  estadísCco	  SPSS	  (versión	  20).	  
Las 	   variables	   cualitaCvas 	   se 	   expresarán	   en	   valores 	   absolutos 	   y	   porcentajes 	   y	   las 	   variables	  
cuanCtaCvas	  se	  expresaron	  como	  media	  ±	  desviación	  estándar.
Para 	  el 	  análisis	  del 	  realce	  tardío	  del 	  miocardio,	   los 	  pacientes 	  fueron	  clasiﬁcados	  en	  3	  grupos 	  de	  
acuerdo	  con	  el 	  número	  de	  segmentos	  con	  realce	  tardío:	  0,	  1	  o	  ≥	  2.	  Se	  empleó	  el	  test	  de	  la	  χ2	  de	  
tendencia	  en	  la	  comparación	  entre	  estos	  grupos	  y	  cada	  variable	  dicotómica.	  
Se 	  realizó	  un	  análisis 	  bivariado	  de	  las 	  variables 	  incluidas 	  en	  el 	  estudio	  con	  la 	  presencia	  o	  no	  de	  
eventos 	  :	  se	  compararán	  las	  medias	  con	  la	  T	  de	  Student	  o	  test	  de 	  MannWhitney	  según	  proceda.	  La	  
correlación	  entre	  variables 	  cuanCtaCvas 	  se 	  estudiará 	  por	  medio	  del 	  coeﬁciente 	  de 	  correlación	  de	  
Pearson	  o	  Spearman.	   La	  asociación	  de	  variables 	  cualitaCvas 	  entre	  sí	   se 	  realizará 	  por	  medio	  del	  
estadísCco	  Chi-­‐Cuadrado.
Se 	   realizó	   un	   análisis	   mulCvariado	   tras 	   idenCﬁcar	   en	   análisis 	   bivariado	   qué	   caracterísCcas 	   o	  
variables	  se	  asocian	  con	  el	  evento	  de	  interés.
Dado	  que	  disponemos 	  de	  la	  fecha	  del 	  estudio	  morfológico	  y	  de	  la 	  fecha 	  de	  los 	  eventos 	  de	  interés	  
realizaremos	  un	  análisis	  mulCvariado	  de	  riesgos	  proporcionales	  de	  Cox.
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5.	  ASPECTOS	  ÉTICO-­‐LEGALES
El	  estudio	  se	  ha	  realizado	  siguiendo	  todas	  las	  normas	  éCco-­‐legales.
Se 	  garanCza	  la	  conﬁdencialidad	  de	  la	  información	  según	  la 	  ley	  de 	  protección	  de	  datos 	  de	  carácter	  
personal	  15/99.
Se	  han	  seguido	  las	  norma	  de	  buena	  prácCca	  clínica	  de	  declaración	  de	  Helsinky.
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6.	  MEMORIA	  ECONÓMICA
No	  existen	  conﬂictos	  de	  interés.
No	  se	  ha	  recibido	  ninguna	  retribución	  económica	  por	  la	  realización	  del	  estudio.
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7.	  LIMITACIONES	  DEL	  ESTUDIO
Puede	  exisCr	  un	  sesgo	  en	  la 	  selección	  de	  los 	  pacientes,	  debido	  al 	  carácter	  de	  centro	  de	  referencia	  
de	   la 	  unidad	  de 	  miocardiopa=as 	  del 	  Complejo	   Hospitalario	   Universitario	  A	   Coruña,	   que	  podría	  
recibir	  pacientes 	  más 	  sintomáCcos 	  y	   así	  modiﬁcar	   los 	  hallazgos	  con	  respecto	  a 	  una 	  población	  no	  
seleccionada	  con	  MCH.
Puede	  también	  exisCr	  un	  sesgo	  en	  la 	  selección	  de	  pacientes 	  remiCdos	  a	  Resonancia 	  MagnéCca 	  ya	  
que 	   se 	   tuvieron	   que	   excluir	   aquellos	   que	   eran	   portadores 	   de	   marcapasos	   o	   desﬁbrilador	  
autoimplantable	  
Los	   sesgos 	   de	   selección	   de 	   los	   pacientes	   se	   valorarán	   comprobando	   la 	   consistencia 	   de 	   los	  
resultados	  con	  diferentes	  publicaciones.
Los	   sesgos 	  de	   información	   se	   derivan	   de	   como	   se	   recogieron	   los 	  datos.	   Para 	  minimizar	   estos	  
sesgos,	  las	  medidas	  se	  obtuvieron	  por	  personal	  adiestrado.	  
Para	  controlar	  los	  sesgos	  de	  confusión	  se	  realizaron	  estudios	  mulCvariados	  de	  regresión	  múlCple.	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8.	  RESULTADOS
8.A.	  CaracterísPcas	  clínicas	  de	  los	  pacientes
• Edad	  y	  sexo
Los	  pacientes 	  incluidos 	  en	  el 	  estudio	  fueron	  189	  [hombres:	  n=121	  (64%)	  y	  mujeres:	  n=68	   (36%)],	  
con	  edades 	  al 	  inicio	  del 	  seguimiento	  comprendidas	  entre	  8	  y	  80	  años	  y	  a	  la 	  realización	  de 	  la	  RM	  de	  
14´8	  a	  84	  años.
La 	  edad	  media	  de	  los 	  pacientes	  al 	  inicio	  del	  seguimiento	  fue 	  de	  48’5	  ±	  17’8	  años 	  (rango	  8	  a 	  80).	  
Cuarenta 	  y	  siete	  pacientes	  (24%)	  eran	  menores 	  de	  35	  años,	  79	  (42%)	  tenían	  entre	  36	  y	  57	  años	  y	  
66	  (33%)	  entre	  58	  y	  80	  años.	  
La 	  edad	  media 	  al 	  realizar	  la	  RM	  fue 	  de 	  58	  ±	  15’7	  años	  (rango	  15	  a	  84).	  VeinCséis	  pacientes 	  (14%)	  
eran	  menores	  de	  35	  años,	  78	  (42%)	  tenían	  entre	  36	  y	  59	  años 	  y	  88	  (45%)	  entre	  60	  y	  84	  años.	  En	  la	  
Figura	  2	  se	  presenta	  la	  distribución	  por	  edades	  y	  sexo	  de	  los	  pacientes	  al	  realizar	  la	  RM.
En	  la 	  Figura 	  23	  se	  presenta 	  la	  distribución	  por	  edades	  y	  sexo	  al 	  inicio	  del	  seguimiento	  y	  en	  la	  Figura	  
24	  la	  distribución	  por	  edades	  y	  sexo	  de	  los	  pacientes	  al	  realizar	  la	  RM.	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Figura	  23:	  distribución	  por	  edades	  y	  sexo	  de	  los	  pacientes	  al	  inicio	  del	  seguimiento.	  
Figura	  24:	  distribución	  por	  edades	  y	  sexo	  de	  los	  pacientes	  al	  realizar	  la	  RM.	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• Síntomas	  en	  la	  evaluación	  inicial
En	  la 	  evaluación	  inicial	  se	  interrogó	  a 	  los 	  pacientes 	  sobre 	  la 	  presencia	  de	  dolor	  torácico,	  disnea	  y	  
síncope	  en	  los 	  úlCmos	  meses.	  Treinta	  pacientes 	  (15%)	  se	  encontraban	  totalmente 	  asintomáCcos,	  y	  
159	   (84%)	   reﬁrieron	  alguna	  sintomatología.	   La 	  mayoría 	  presentaban	  disnea	  de	  clase 	  funcional 	  I	  
(49’2%)	  o	  II	  (44’4%).	  En	  la	  tabla	  1	  se	  resumen	  los	  síntomas	  referidos	  en	  esta	  evaluación.
Síntoma n (%)
Dolor torácico 32 (20’1%)
Disnea  NYHA I 93 (49’2)
 NYHA II 84 (44,4%)
 NYHA III 10 (5’3%)
 NYHA IV 2 )1,1%)
Síncope 24 (12’7%)
Tabla	  3:	  Sintomatología	  al	  inicio	  del	  estudio.	  NYHA	  =	  Clase	  funcional	  según	  la	  clasiﬁcación	  de	  la	  New	  York	  
Heart	  Associa7on.
• Antecedentes	  familiares
Ochenta	  y	   tres 	  (43’9%)	  pacientes 	  tenían	  antecedentes	  familiares	  de	  miocardiopa=a	  hipertróﬁca	  y	  
22	  (11’6%)	  de	  muerte	  súbita	  (Tabla	  4).
Antecedentes familiares n (%)
 MCH 83 (43’9%)
Muerte súbita 22 (11’6%)
Tabla	  4:	  Resumen	  de	  los	  antecedentes	  familiares.
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• Eventos	  en	  el	  estudio	  del	  electrocardiograma	  
Holter
La	  Tabla	  5	   resume	  los	  resultados 	  del	  electrocardiograma 	  Holter	  recogidos 	  en	  la 	  evaluación	  inicial.	  
Treinta 	  y	   cinco	  pacientes 	  (18’9	  %	  del 	  total)	  presentaron	  algún	  episodio	  de	  taquicardia 	  ventricular	  
no	  sostenida 	  y	  41	  (22’2%)	  ﬁbrilación	  auricular	  paroxísiCca	  o	  permanente 	  durante	  el 	  registro	  Holter	  
realizado	  al	  inicio	  del	  estudio.
Eventos durante registro Holter n (%)
Taquicardia ventricular no sostenida 35 (18’9%)
Fibrilación auricular 41 (22’2%)
Paroxística 18 (43’9%)
Permanente 23 (56’1%)
Tabla	  5:	  Resultados	  del	  estudio	  del	  electrocardiograma	  Holter	  recogidos	  en	  la	  evaluación	  inicial.
• Respuesta	  de	  la	  tensión	  arterial	  en	  la	  prueba	  de	  
esfuerzo
En	  181	  pacientes 	  se 	  evaluó	  la	  respuesta 	  de	  la	  tensión	  arterial	  con	  el	  esfuerzo.	   La	  respuesta 	  fue	  
normal 	   en	   127	   pacientes	   (70’2%)	   y	   anormal	   con	   hipotensión	   en	  54	   (29’8%).	   Se 	   interrmpió	   la	  
prubea	  por	  dolor	  toracico	  progresivo	  en	  24	  pacientes	  (12’7%	  ),	  12	  (28’5%)	  de 	  ellos 	  con	  respuesta	  
normal	  en	  la	  prueba	  de	  esfuerzo	  y	  12	  (10’4%	  %	  del	  total)	  con	  respuesta	  hipotensiva	  (Tabla	  6).	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Dolor torácico progresivo durante la prueba
Prueba de esfuerzo No (Nº) Si (Nº) Número total (%)
Normal 115 12 127 (70’2%)
Respuesta hipotensiva 42 12 54 (29’8%)
Total 157 24 181
Tabla	  6:	  Respuesta	  de	  la	  tensión	  arterial	  en	  la	  prueba	  de	  esfuerzo	  realizada	  a	  181	  pacientes.
• Eventos	  clínicos	  durante	  el	  seguimiento
Durante	   el 	   seguimiento	   se 	   colocó	   un	   desﬁbrilador	   automáCco	   implantable	   en	   21	   pacientes	  
(11’1%).	  Se	  produjeron	  19	  eventos	  en	  los 	  189	  pacientes	  del 	  estudio	  (10’1%	  de	  los 	  pacientes).	  Diez	  
pacientes 	   (52’6%)	   murieron	   súbitamente,	   7	   pacientes 	   (36’8%)	   presentaron	   un	   accidente	  
cerebrovascular	   (ACV)	   isquémico	   y	   2	   pacientes	   (10’5%)	   una	  parada	  cardíaca	   resucitada.	   No	   se	  
registro	  ningún	  evento	  en	  170	  pacientes	  (89’9%	  del	  total)	  (Figura	  25).	  
Figura	  25:	  distribución	  del	  7po	  de	  evento	  en	  19	  pacientes	  durante	  el	  seguimiento.	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8.B.	  Resultados	  ecocardiograNa
Se 	  realizó	  una	  ecocardiogra2a	  a	  todos 	  los 	  pacientes 	  (n=189,	  varones:	   n=121	  y	  mujeres:	   n=68)	  al	  
inicio	  del	  estudio.	  
El 	  grosor	  del 	  miocardio	  se 	  midió	  en	  186	  pacientes	  y	  era 	  mayor	  de 	  30	  mm	  en	  8	  pacientes	  (4’3%).	  Un	  
20’4%	  de	  los	  pacientes 	  presentaron	  un	  gradiente	  subaórCco	  basal	  mayor	  o	  igual 	  a 	  30	  mmHg	  (MCH	  
obstrucCva).	   En	  la	  Tabla 	  7	  se	  resumen	  las 	  caracterísCcas	  ecocardiográﬁcas 	  fundamentales 	  de	  los	  
pacientes	  al	  inicio	  del	  seguimiento.	  
Parámetro n Media	  ±	  DT Min Max
Grosor	  máximo	  del	  miocardio	  (mm) 186 19’26	  ± 4’64 9 36
Fracción	  de	  eyección	  (%) 184 72’56	  ± 11’08 29 94
Fracción	  de	  eyección	  indexada	  (%/m2) 184 38’63	  ± 8’11 14’7 66
Gradiente	  subaórMco	  basal	  (mmHg) 60 54’26	  ± 36’53 9 145
Diámetro	  anteroposterior	  máximo	  AI	  (cm) 187 4’27	  ± 0’75 2’4 6’6
Diámetro	  anteroposterior	  máximo	  AI	  indexada	  (cm	  /m2) 187 2’25	  ± 0’43 1,3 3.5
Tabla	  7:	  Caracterís7cas	  ecocardiográﬁcas	  fundamentales	  al	  inicio	  del	  seguimiento.
La	  función	  diastólica 	  se	  obtuvo	  en	  143	   pacientes,	   era 	  anormal 	  en	  127	   (88,8%)	   y	   normal	  en	  16	  
(11,2%).	  	  El	  Cpo	  de	  disfunción	  diastólica	  se	  presenta	  en	  la	  Tabla	  8.
Disfunción diastólica n (%)
Seudonormalización 5 (3,9)
Relajación anormal 85 (66,9%)
Llenado restrictivo 37 (29,1%)
Tabla	  8:	  Tipo	  de	  disfunción	  diastólica	  al	  inicio	  del	  seguimiento.
Tamaño auricular y realce miocárdico en MCH
! 70
8.C.	  Resultados	  de	  la	  RM	  
• 8.C.1.	  Tamaño	  de	  las	  aurículas
Los	  valores 	  medios 	  de	  los	  diámetros	  y	   de 	  las 	  áreas 	  de	  la	  AI	  indexados	  con	  la	  superﬁcie	  corporal,	  
obtenidos	  en	  el 	  plano	  3	  cámaras,	   2	   cámaras 	  y	   4	   cámaras 	  se 	  presentan	  en	   las 	  Tablas 	  9,	   10	  y	   11	  
respecCvamente.	  
AI en el plano 3 cámaras n Media ± DT Mínimo Máximo
Diámetro anteroposterior máximo (cm/m2) 185 2,30 ± 0,50 1,19 4,0
Diámetro anteroposterior mínimo (cm/m2) 182 1,82 ± 0,53 0,76 3,74
Área máxima (cm2/m2) 182 14,38 ± 11,46 4,46 158,6
Área mínima (cm2/m2) 182 9,89 ± 4,22 2,54 28,61
Tabla	  9:	  Valores	  medios	  indexados	  con	  la	  superﬁcie	  corporal	  de	  los	  diámetros	  y	  áreas	  de	  la	  AI	  obtenidos	  en	  el	  
plano	  3	  cámaras.
AI en el plano 2 cámaras n Media ± DT Mínimo Máximo
Diámetro anteroposterior máximo (cm/m2) 178 2,92 ± 0,53 1,73 4,33
Diámetro anteroposterior mínimo (cm/m2) 178 2,27 ± 0,58 1,12 4,16
Área máxima (cm2/m2) 178 15,59 ± 4,56 7,07 35,10
Área mínima (cm2/m2) 178 11,08 ± 5,40 2,29 45,70
Tabla	  10:	  Valores	  medios	  indexados	  con	  la	  superﬁcie	  corporal	  de	  los	  diámetros	  y	  áreas	  de	  la	  AI	  obtenidos	  en	  
el	  plano	  2	  cámaras.
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La	  Tabla	  11	  muestra	  además	  de	  los 	  diámetros 	  y	  las	  áreas,	  los 	  valores 	  medios 	  de	  los 	  volúmenes 	  y	  de	  
la 	  fracción	  de 	  eyección	  de	   la 	  AI 	  en	  el 	  plano	  4	   cámaras.	   En	   la 	  Tabla 	  12	   se	  resumen	   las	  medidas	  
indexadas 	  de 	  los 	  diámetros,	  áreas,	  volúmenes 	  y	  de 	  la	  fracción	  de 	  eyección	  de	  la 	  AD	  obtenidos 	  en	  el	  
plano	  4	  cámaras.
AI en el plano 4 cámaras n Media ± DT Minimo Máximo
Diámetro anteroposterior máximo (cm/m2) 125 2,59 ± 0,54 1,51 4,59
Diámetro anteroposterior mínimo (cm/m2) 125 2,02 ± 0,60 0,85 4,16
Área máxima (cm2/m2) 125 15,84 ± 5,07 7,52 39,34
Área mínima (cm2/m2) 125 12,12 ± 9,38 4,13 95,60
Volumen máximo (ml/m2) 24 35,23 ± 38,53 10,14 198,56
Volumen mínimo (ml/m2) 24 55,74 ± 37,10 17,38 208,17
Fracción de eyección (%/m2) 24 20,75 ± 9,44 1,64 35,10
Tabla	  11:	  Valores	  medios	  indexados	  con	  la	  superﬁcie	  corporal	  de	  los	  diámetros,	  áreas,	  volúmenes	  y	  fracción	  
de	  eyección	  de	  la	  AI	  obtenidos	  en	  el	  plano	  4	  cámaras.
AD en el plano 4 cámaras n Media ± DT Minimo Máximo
Diámetro anteroposterior máximo (cm/m2) 125 2,34 ± 0,43 1,17 4,17
Diámetro anteroposterior mínimo (cm/m2) 125 1,87 ± 0,44 0,88 3,88
Área máxima (cm2/m2) 125 10,76 ± 3,12 1,24 28,20
Área mínima (cm2/m2) 125 7,82 ± 5,56 2,51 48,35
Volumen máximo (ml/m2) 25 45,15 ± 18,62 14,71 95,54
Volumen mínimo (ml/m2) 25 26,39 ± 18,14 4,06 91,27
Fracción de eyección (%/m2) 25 19,72 ± 8,08 2,67 35,25
Tabla	  12:	  Medidas	  indexadas	  de	  los	  diámetros,	  áreas,	  volúmenes	  y	  fracción	  de	  eyección	  de	  la	  AD	  obtenidas	  
en	  el	  plano	  4	  cámaras.
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• 8.C.2.	  Correlación	  de	  las	  medidas	  de	  las	  aurículas	  
en	  los	  planos	  2,	  3	  y	  4	  cámaras	  
Se 	  efectuó	  un	  análisis	  de	  correlación	  lineal 	  de	  los 	  diámetros,	  de	  las 	  áreas 	  y	  de	  los 	  volúmenes 	  de	  las	  
aurículas 	  mediante	  el 	  coeﬁciente	  de 	  correlación	  de 	  Pearson.	  Las 	  correlaciones 	  fueron	  signiﬁcaCvas	  
en	  todas 	  las 	  medidas 	  de	  las	  aurículas 	  obtenidas	  por	   RM	   en	  los 	  planos 	  3	   cámaras,	  2	  cámaras 	  y	   4	  
cámaras.
Las 	  mejores	  correlaciones 	  se	  obtuvieron	  en	  las 	  medidas	  de	  los	  diámetros 	  y	  de 	  las 	  áreas	  máximas 	  y	  
mínimas	  de	  la	  AI	  en	  los	  planos	  2	  y	  3	  cámaras	  (Figuras	  26	  -­‐	  29).	  
Exis=a	  una	  muy	   buena	  correlación	  (p<0,0001)	  en	   las	  medidas	  de	  la 	  AI	  obtenidas	  en	  el 	  plano	  3	  
cámaras,	   tanto	   máximo	   como	   mínimo,	   con	   un	   coeﬁciente	   de	   correlación	   r	   de	   0,88	   entre	   el	  
diámetro	  y	  el 	  área 	  mínima	  (Figura 	  26)	  y	  un	  coeﬁciente	  de	  correlación	  r	  de 	  0,84	  entre	  el 	  diámetro	  y	  
el	  área	  máxima	  (Figura	  27).
La 	   correlación	   también	   era	   buena 	  en	   las	  medidas	   de 	   la 	   AI	   obtenidas	   en	   el	   plano	   2	   cámaras	  
(p<0,001),	  con	  un	  coeﬁciente	  de	  correlación	  r	  de	  0,68	  entre	  el 	  diámetro	  y	   el	  área 	  mínima	  (Figura	  
28)	  y	  un	  coeﬁciente	  de	  correlación	  r	  de	  0,77	  entre	  el	  diámetro	  y	  el	  área	  máxima	  (Figura	  29).
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Figura	  26:	  Gráﬁco	  de	  dispersión	  que	  representa	  la	  correlación	  hallada	  entre	  el	  diámetro	  mínimo	  y	  el	  área	  
mínima	  de	  la	  AI	  obtenidas	  en	  el	  plano	  3	  cámaras	  (r	  =	  0.88	  p<0.0001).
	  Figura	  27:	  Gráﬁco	  de	  dispersión	  que	  representa	  la	  correlación	  hallada	  entre	  el	  diámetro	  máximo	  y	  el	  área	  
máxima	  de	  la	  AI	  obtenidas	  en	  el	  plano	  3	  cámaras	  (r	  =	  0.84	  p<0.0001).
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Figura	  28:	  Gráﬁco	  de	  dispersión	  que	  representa	  la	  correlación	  hallada	  entre	  el	  diámetro	  mínimo	  y	  el	  área	  
mínimo	  de	  la	  AI	  obtenidas	  en	  el	  plano	  2	  cámaras	  (r	  =	  0.68	  p<0.001).
Figura	  29:	  Gráﬁco	  de	  dispersión	  que	  representa	  la	  correlación	  hallada	  entre	  el	  diámetro	  máximo	  y	  el	  área	  
mínima	  de	  la	  AI	  obtenidas	  en	  el	  plano	  2	  cámaras	  (r	  =	  0,77	  p<0.001).
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• 8.C.3.	  Correlación	  de	  las	  medidas	  de	  la	  AI	  en	  RM	  y	  
ecocardiograia
Se 	  efectuó	  un	  análisis 	  de	  correlación	  lineal 	  del 	  diámetro	  anteroposterior	  máximo	  de	  la 	  AI 	  obtenido	  
en	  RM	  y	  ecocardiogra2a	  en	  el	  plano	  3	  cámaras.
La 	  correlación	   entre	   las 	  medidas	  del	  diámetro	   anteroposterior	   máximo	   de	   la 	  AI	   en	   el 	  plano	   3	  
cámaras 	  obtenidas 	  mediante	  ecogra2a 	  y	  RM	  no	  era 	  buena	  (r=0,35;	  p=0,11).	  Las 	  medidas 	  obtenidas	  
en	  la	  ecocardiogra2a	  fueron	  algo	  inferiores	  a	  las	  obtenidas	  en	  la	  RM	  (Figura	  30).
Figura	  30:	  Gráﬁco	  de	  dispersión	  que	  representa	  la	  correlación	  entre	  el	  diámetro	  anteroposterior	  máximo	  
obtenido	  por	  ecocardiograoa	  y	  el	  obetnido	  por	  RM	  (r	  =	  0,35	  p=0.11).
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• 8.C.4.	  Morfología	  y	  función	  global	  y	  segmentaria	  
del	  ventrículo	  izquierdo
-­‐ 	  Grosor	  y	  masa	  del	  miocardio
En	  la	  Tabla	  13	  se	  presenta 	  el 	  grosor	  del 	  miocardio	  en	  los 	  17	  segmentos 	  del	  VI,	  la 	  masa	  del 	  VI 	  y	   la	  
masa	  del	  VI	  indexada	  por	  la	  superﬁcie	  corporal.
El 	  grosor	  máximo	  de	  la	  pared	  del 	  VI	  fue	  de	  19,99	  ±	  5,93	  mm	  (intervalo,	  8-­‐39	  mm).	  Los 	  segmentos	  
con	  mayor	   grosor	  del 	  miocardio	  eran	  los 	  segmentos 	  anteroseptal 	  e 	  inferoseptal 	  de	  la 	  base	  y	   del	  
tercio	  medio.	  
Grosor miocardio (mm) n Media ± DT Minimo Máximo
Segmento 1 189 12,09 ± 5,04 4 34
Segmento 2 189 17,22 ± 5,53 5 38
Segmento 3 189 13,14 ± 5,01 1 29
Segmento 4 189 10,10 ± 3,62 3 25
Segmento 5 189 9,62 ± 3,13 4 22
Segmento 6 189 9,10 ± 2,90 4 16
Segmento 7 189 10,53 ± 5,09 2 39
Segmento 8 189 13,71 ± 6,03 2 36
Segmento 9 189 14,53 ± 5,32 4 29
Segmento 10 189 10,51 ± 3,95 4 28
Segmento 11 189 9,34 ± 3,43 3 33
Segmento 12 189 9,25 ± 3,37 4 22
Segmento 13 189 9,96 ± 4,93 2 27
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Segmento 14 189 10,17 ± 5,54 2 37
Segmento 15 189 9,53 ± 4,36 3 26
Segmento 16 189 9,32 ± 3,99 3 24
Segmento 17 189 7,75 ± 5,13 1 38
MASA VI (gr) 189 158,14 ± 64,27 48 446
Masa VI/SC (gr/m2) 189 82,53 ± 30,81 35 188
Tabla	  13:	  Grosor	  segmentario	  el	  miocardio	  y	  masa	  del	  VI.	  SC=superﬁcie	  corporal.
-­‐ 	  FenoCpo	  de	  la	  MCH
En	  la	  Tabla	  14	   se 	  presenta 	  el 	  fenoCpo	  de	  la	  MCH	  clasiﬁcado	  en	  base 	  a 	  los	  datos 	  obtenidos 	  del	  
grosor	  del	  miocardio	  del	  VI.	  
La	  mayoría	  de	  los	  pacientes	  tenían	  una	  hipertroﬁa	  septal	  asimétrica	  (56,6%).
Fenotipo MCH n (%)
Miocardio de grosor normal 24 (12,7)
Septal asimétrica 107 (56,6)
Apical 10 (5,3)
Simétrica concéntrica 20 (10,6)
Medioventricular 18 (8,5)
Masa 7 (3,7)
No contigua 4 (2,1)
Tabla	  14:	  Resumen	  del	  feno7po	  de	  la	  MCH	  en	  base	  al	  grosor	  del	  miocardio	  del	  VI.
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-­‐ 	  Morfología	  del	  septo	  interventricular
La	  mayoría 	   de 	   los 	   pacientes	   tenían	   un	   septo	   interventricular	   de	  morfología 	   sigmoide	   (69,5%)	  
seguido	  por	  una	  morfología	  neutra 	  (14,1%).	  La 	  proporción	  del 	  septo	  interventricular	  de	  morfología	  
inversa,	  apical	  o	  medioventricular	  era	  similar	  (Tabla	  15).
Morfología septo interventricular n (%)
Sigmoide 125 (69,5%)
Neutro 25 (14,1%)
Inverso 15 (8,7%)
Apical 14 (7,9%)
Tabla	  15:	  Resumen	  de	  la	  morfología	  del	  septo	  interventricular	  en	  los	  189	  pacientes.
-­‐ 	  Diámetros,	  volúmenes	  y	  función	  sistólica
Los	  diámetros 	  telediastólico	  y	   telesistólico	  obtenidos	  en	  el	  plano	  3	   cámaras	  y	   la 	  función	  sistólica	  
del	  VI	  se	  presentan	  en	  la	  Tabla	  16.
Ventrículo izquierdo n Media ± DT Minimo Máximo
Diámetro anteroposterior telediastólico (cm) 182 4,49 ± 0,67 2,6 6,9
Diámetro anteroposterior telesistólico (cm) 182 2,53 ± 0,68 1,0 5,1
Fracción de eyección (%) 187 72 ± 10,2 22 94
Volumen latido (ml) 185 88,46 ± 24,68 31 156
Gasto cardíaco l/min 185 5,39 ± 1,58 2 12
Volumen telediastólico (ml) 188 125,05 ± 41,39 31,9 356,2
Volumen telesistólico (ml) 188 36,44 ± 26,67 5,12 276,1
Tabla	  16:	  Diámetros	  y	  función	  sistólica	  del	  VI.
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La	  media 	  de	  la 	  fracción	  de	  eyección	  del	  VI	  era 	  de	  72	  ±	  10,2	  .	  Sólo	  5	  pacientes 	  tenían	  una 	  fracción	  
de	  eyección	  deprimida	  inferior	  al	  55%.
-­‐ 	  Función	  segmentaria
La	  moClidad	  segmentaria 	  era 	  normal 	  en	  120	  pacientes	  (63,5%)	  y	  patológica 	  en	  69	  (36,5%).	  El	  Cpo	  
de	  disfunción	  segmentaria	  de	  la	  moClidad	  del	  VI	  era	  la	  hipocinesia	  (92,8%)	  (Tabla	  17).
Motilidad segmentaria n (%)
Hipocinesia 64 (92,8)
Acinesia 1 (1,4)
Discinesia 1 (1,4)
Hipocinesia y acinesia 1 (1,4)
Hipocinesia y discinesia 2 (2,9)
Tabla	  17:	  Resumen	  del	  7po	  de	  alteración	  segmentaria	  de	  la	  mo7lidad	  del	  VI.
• 8.C.5.	  Intensidad	  de	  señal	  del	  miocardio	  tras	  la	  
administración	  de	  contraste	  de	  gadolinio
-­‐ 	  Perfusión	  de	  primer	  paso
La	  perfusión	  de	  primer	   paso	  en	  reposo	  era	  normal 	  en	  la 	  mayoría 	  de 	  los	  pacientes 	  (91,9%).	  En	  15	  
pacientes 	  (8,1%),	  la 	  perfusión	  de	  primer	  paso	  era 	  patológica.	  Dentro	  de 	  los	  pacientes 	  con	  perfusión	  
de	  primer	   paso	  patológica,	   la 	  mayoría 	  (46,7%)	  presentaban	  defectos 	  de 	  perfusión	  mesocárdica	  
(Tabla	  18).
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Perfusión de primer paso patológica (n=15) n (%)
Subendocárdica 4 (26,7)
Subepicárdica 1 (6,7)
Mesocárdica 7 (46,7)
Transmural 3 (20)
Tabla	  18:	  Resumen	  del	  7po	  de	  alteración	  de	  la	  mo7lidad	  segmentaria	  del	  VI.
-­‐ 	  Realce	  tardío	  del	  miocardio
El 	   realce	   tardío	   del 	   miocardio	   se	   analizó	   en	   los	   189	   pacientes,	   era 	   normal	   en	   90	   (47,6%)	   y	  
patológico	  en	  99	  (52,4%).
La 	  mayoría	   de 	  los 	  pacientes	  presentaban	   realce 	  tardío	   mesocárdico	   (52,5%)	   o	  en	   la 	  unión	  del	  
miocardio	  de	  ambos	  ventrículos	  (19,2%)	  (Tabla	  19).
Realce tardío miocárdico (n=99) n (%)
Mesocárdico 52 (52,5)
Subendocárdico 5 (5,1)
Subepicárdico 1 (1,0)
Transmural 4 (4,0)
Unión segmentos VI-VD 19 (19,2)
Mesocárdico y unión VI-VD 8 (8,1)
Subendocárdico y transmural 2 (2,0)
Mesocárdico y transmural 5 (5,1)
Mesocárdico y subendocárdico 1 (1,0)
Mesocardico, subendoc. y transm. 1 (1,0)
Mesocárdico y subepicárdico 1 (1,0)
Tabla	  19:	  Tipo	  de	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  del	  VI.
Tamaño auricular y realce miocárdico en MCH
! 81
El 	   realce 	   tardío	   fue	   más 	   frecuente	   en	   los	   segmentos 	   más 	   hipertróﬁcos,	   en	   el	   segmento	  
anteroseptal	  de	  la	  base	  (26,2%)	  y	  del	  tercio	  medio	  (23,2%).
En	  la	  Tabla	  20	  se	  resume	  la	  distribución	  del	  realce	  tardío	  en	  los	  17	  segmentos	  del	  miocardio	  del	  VI.
Realce tardío miocárdico (n=185) n (%)
Segmento 1 17 (9,1)
Segmento 2 49 (26,5)
Segmento 3 33 (17,8)
Segmento 4 10 (5,4)
Segmento 5 2 (1,1)
Segmento 6 1 (0,5)
Segmento 7 15 (8,1)
Segmento 8 43 (23,2)
Segmento 9 40 (21,6)
Segmento 10 13 (7,0)
Segmento 11 3 (1,6)
Segmento 12 5 (2,7)
Segmento 13 16 (8,6)
Segmento 14 37 (20)
Segmento 15 17 (9,2)
Segmento 16 11 (5,8)
Segmento 17 18 (9,7)
Tabla	  20:	  Prevalencia	  del	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  en	  los	  17	  segmentos	  del	  VI.
-­‐ 	  Extensión	  del	  realce	  tardío	  del	  miocardio
En	  90	  (47,6%)	  pacientes	  no	  se	  detectó	  realce	  tardío	  en	  ningún	  segmento.	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El 	  realce	  tardío	  se	  detectó	  en	  1	  sólo	  segmento	  en	  29	  pacientes	  y	  se	  extendía 	  a	  más	  de	  2	  segmentos	  
en	   70.	   En	   sólo	   8	   pacientes 	  (4,2%)	   el	   realce	   tardío	   se	   extendía 	   simultáneamente 	  a 	  más 	  de	   8	  
segmentos	  (Fig.	  31).	  
Figura	  31:	  Extensión	  del	  realce	  tardío	  en	  los	  17	  segmentos	  del	  miocardio	  del	  VI.
8.D.	  Relación	  entre	  las	  variables	  
• 8.D.1.	  Relación	  entre	  el	  tamaño	  de	  las	  aurículas	  y	  
los	  eventos	  durante	  el	  seguimiento
-­‐ 	  Diámetros	  y	  áreas	  de	  la	  AI	  en	  el	  plano	  3	  cámaras
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Los	  valores 	  medios	  del 	  tamaño	  de	  la 	  AI	  en	  los 	  pacientes 	  con	  eventos 	  durante	  el 	  seguimiento	  fueron	  
superiores 	   a	   los 	   valores 	   obtenidos 	   en	   los 	   pacientes 	   sin	   eventos.	   Las	   diferencias	   fueron	  
estadísCcamente	  signiﬁcaCvas 	  en	  todas 	  las 	  medidas 	  obtenidas	  en	  el 	  plano	  3	  cámaras	  (diámetros 	  y	  
áreas	  máximas	  y	  mínimas)	  (Tabla	  21).	  
Sin eventos Con eventos
AI en el plano 3 cámaras n Media ± DT n Media ± DT P
Diámetro máximo (cm7m2) 165 2,27 ± 0,47 20 2,55 ± 0,62 0,019
Diámetro mínimo (cm/m2) 162 1,78 ± 0,50 20 2,13 ± 0,68 0,006
Área máxima (cm2//m2) 162 13,30 ± 3,87 20 15,83 ± 4,36 0,007
Área mínima (cm2//m2) 162 9,56 ± 4,06 20 12,53 ± 4,53 0,003
Tabla	  21:	  Valores	  medios	  de	  los	  diámetros	  y	  áreas	  máximas	  y	  mínimas	  de	  la	  AI	  obtenidos	  en	  el	  plano	  3	  
cámaras	  en	  los	  pacientes	  con	  y	  sin	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
La	  diferencia 	  de	  las	  medidas	  del 	  diámetro	  mínimo	  (p=0,006)	  y	  del	  área	  mínima 	  (p=0,003)	  de	  la 	  AI	  
fueron	  las 	  que	  mostraron	  una 	  diferencia 	  estadísCcamente 	  más	  signiﬁcaCva 	  entre	  los 	  pacientes 	  con	  
y	  sin	  eventos	  durante	  el	  seguimiento	  (Figuras	  32-­‐33).
Figura	  32.	  El	  gráﬁco	  representa	  las	  medias	  e	  intervalos	  de	  conﬁanza	  al	  95%	  del	  diámetro	  mínimo	  de	  la	  AI	  
(plano	  3	  cámaras)	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  eventos	  y	  sin	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
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Figura	  33.	  El	  gráﬁco	  representa	  las	  medias	  e	  intervalos	  de	  conﬁanza	  al	  95%	  del	  área	  mínima	  de	  la	  AI	  (plano	  
3	  cámaras)	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  eventos	  y	  sin	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
-­‐ 	  Diámetros	  y	  áreas	  de	  la	  AI	  en	  el	  plano	  2	  cámaras
Los	  valores 	  medios 	  del	   tamaño	   de 	  la	  AI 	  obtenido	  en	  el 	  plano	  2	   cámaras	  en	   los	  pacientes 	  con	  
eventos 	  durante	  el 	  seguimiento	  también	  fueron	  superiores 	  a	  los 	  valores 	  obtenidos	  en	  los 	  pacientes	  
sin	   eventos.	   Las	   diferencias 	   fueron	   estadísCcamente	   menos 	   signiﬁcaCvas 	   que	   en	   el 	   plano	   3	  
cámaras	  y	  las	  diferencias	  en	  el	  diámetro	  maximo	  no	  eran	  signiﬁcaCvas	  (p=0,54)	  (Tabla	  22).	  
Sin eventos Con eventos
AI en el plano 2 cámaras n Media ± DT n Media ± DT P
Diámetro máximo (cm7m2) 160 2,90 ± 0,53 19 3,15 ± 0,54 0,054
Diámetro mínimo (cm/m2) 159 2,23 ± 0,56 19 2,61 ± 0,60 0,006
Área máxima (cm2//m2) 159 15,33 ± 4,53 19 17,69 ± 4,63 0,034
Área mínima (cm2//m2) 159 10.52 ± 4,60 19 15,77 ± 8,65 0,017
Tabla	  22:	  Valores	  medios	  de	  los	  diámetros	  y	  de	  las	  áreas	  máximas	  y	  mínimas	  de	  la	  AI	  obtenidos	  en	  el	  plano	  2	  
cámaras	  en	  los	  pacientes	  con	  y	  sin	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
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La	  diferencia	  en	  los	  valores	  del 	  área 	  mínima	  obtenida 	  en	  el 	  plano	  2	  cámaras 	  fue 	  la	  que 	  mostró	  una	  
mejor	  signiﬁcación	  estadísCca	  (p=0,017).	  
-­‐ 	  Diámetros,	  áreas	  y	  volúmenes	  de	  la	  AI	  en	  el	  plano	  4	  
cámaras
En	  el 	  plano	  4	  cámaras,	  los 	  valores 	  de	  los 	  diámetros	  y	  de	  las	  áreas 	  de 	  la	  AI	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  
con	   eventos 	   durante 	   el	   seguimiento	   eran	   superiores 	   a 	   los 	   valores 	  obtenidos	   en	   el 	   grupo	   de	  
pacientes 	  sin	  eventos,	  aunque	  sólo	  exis=an	  diferencias 	  estadísCcamente	  signiﬁcaCvamente	  entre	  
ambos	  grupos	  de	  pacientes	  en	  los	  diámetros	  máximos	  (p=0,043)	  y	  en	  las	  áreas	  máximas	  (p=0,024).
Los	  volúmenes 	  máximo	  y	   mínimo	   y	   la 	  fracción	   de 	  eyección	   se 	  obtuvieron	   en	   23	   pacientes 	  sin	  
eventos 	  durante	  el	  seguimiento	  y	   en	  sólo	  1	   paciente 	  con	  eventos 	  lo	  que	  no	  permite	  analizar	   si	  
exis=an	  diferencias	  signiﬁcaCvas	  entre	  ambos	  grupos	  de	  pacientes	  (Tabla	  23).
Sin eventos Con eventos
AI en el plano 4 cámaras n Media ± DT n Media ± DT P
Diámetro máximo (cm7m2) 114 2,56 ± 0,52 11 2,91 ± 0,58 0,043
Diámetro mínimo (cm/m2) 114 1,99 ± 0,58 11 2,35 ± 0,74 0,059
Área máxima (cm2//m2) 114 15,52 ± 4,99 11 19,12 ± 4,90 0,024
Área mínima (cm2//m2) 114 11,88 ± 9,67 11 14,58 ± 5,28 0,365
Tabla	  23:	  Valores	  medios	  de	  los	  diámetros	  y	  de	  las	  áreas	  máximas	  y	  mínimas	  de	  la	  AI	  obtenidos	  en	  el	  plano	  4	  
cámaras	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  y	  sin	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
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-­‐ 	  Diámetros,	  áreas	  y	  volúmenes	  de	  la	  AD	  en	  el	  plano	  4	  
cámaras
Los	  valores	  medios	  de 	  los 	  diámetros	  y	  de	  las	  áreas 	  de	  la 	  AD	  obtenidos 	  en	  el 	  plano	  4	  cámaras 	  eran	  
algo	  inferiores	  a	  los	  valores	  de	  la	  AI	  obtenidos	  en	  el	  mismo	  plano.
En	  el 	  grupo	  de	  pacientes 	  con	  eventos,	  los 	  valores	  de	  los 	  diámetros 	  y	  de	  las 	  áreas 	  de	  la 	  AD	  eran	  
superiores 	  a	   los 	  valores 	  obtenidos	  en	   el 	  grupo	   de	  pacientes 	  sin	  eventos.	   Las 	  diferencias 	  entre	  
ambos 	  grupos 	  eran	  estadísCcamente	  signiﬁcaCvas 	  en	  los	  diámetros 	  máximos	  (p=0,042)	  y	  mínimos	  
(p=0,048)	   pero	   no	   alcanzaban	   signiﬁcación	   estadísCca	   en	   los 	   valores 	   de 	   las 	   áreas	   máximas	  
(p=0,504)	  y	  mínimas	  (p=0,791)	  (Tabla	  24).
No	  fue 	  posible	  analizar	   si	  exis=an	  diferencias 	  en	  los 	  volúmenes	  y	   la 	  fracción	  eyección	  de	  la	  AD	  
entre	  el 	  grupo	  de	  pacientes	  con	  eventos 	  y	   el	  grupo	  sin	  eventos 	  porque 	  de 	  los 	  24	  pacientes 	  a 	  los	  
que 	  se	  les	  habían	  calculado	  los 	  volúmenes 	  de	  la 	  AD,	  sólo	  uno	  de 	  ellos 	  presentó	  un	  evento	  durante	  
el	  seguimiento.
Sin eventos Con eventos
AD en el plano 4 cámaras n Media ± DT n Media ± DT P
Diámetro máximo (cm7m2) 114 2,34 ± 0,41 11 2,59 ± 0,53 0,042
Diámetro mínimo (cm/m2) 114 1,84 ± 0,42 11 2,12 ± 0,54 0,048
Área máxima (cm2//m2) 114 10,67 ± 2,94 11 11,67 ± 4,70 0,504
Área mínima (cm2//m2) 114 7,78 ± 5,76 11 8,25 ± 2,91 0,791
Tabla	  24:	  Valores	  medios	  de	  los	  diámetros	  y	  de	  las	  áreas	  máximas	  y	  mínimas	  de	  la	  AD	  obtenidos	  en	  el	  plano	  
4	  cámaras	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  y	  sin	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
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• 8.D.2.	  Realce	  tardío	  y	  caracterísCcas	  clínicas	  de	  
los	  pacientes
En	   la 	  Tabla 	  25	   se	  resume	   la 	  relación	  entre	  el 	  realce	  tardío,	   la	  edad	  al 	  diagnósCco,	   el	  sexo,	   los	  
síntomas,	  los 	  antecedentes	  familiares,	  los 	  eventos 	  durante	  el 	  registro	  electrocardiográﬁco	  Holter,	  la	  
respuesta	  de	  la	  tensión	  arterial	  en	  la	  prueba	  de	  esfuerzo	  y	  los	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.	  
Sin realce tardío Con realce tardío P
Demografía
Edad al diagnóstico (años) 54	  ±	  15,9 43,3	  ±	  17,9 0,004
Hombres (n = 120) 58 (48,3%) 62 (51,7%)
Mujeres (n = 65) 28 (43,1%) 37 (56,9%) 0,298
Clínica
Dolor torácico (n = 32) 11 (34,4%) 21 (65,6%) 0,096
Disnea NYHA I/II (n = 175) 81 (43,7%) 94 (50,8%)
Disnea NYHA III/IV (n = 10) 5 (2,70%) 5 (2,70%) 0,431
Síncope (n =23) 7 (30,4%) 16 (69,6%) 0,076
Historia familiar de MCH (n=81) 30 (37%) 51 (63%) 0,017
Historia familiar de muerte súbita (n=22) 6 (27,3%) 16 (72,7%) 0,043
Taquicardia ventricular no sostenida (n=33) 7 (21,2%) 26 (78,8%) 0,002
Fibrilación auricular (n=40) 12 (30%) 28 (70%) 0,021
Respuesta hipotensiva (n=51) 20 (39,2%) 31 (60,8%) 0,210
Eventos durante el seguimiento (n=19) 3 (15,8% 16 (84,2%) 0,004
Tabla	  25.	  Relación	  entre	  el	  realce	  tardío	  del	  miocardio,	  edad	  de	  los	  pacientes	  al	  diagnos7co,	  sexo,	  síntomas,	  
parámetros	  de	  ejercicio,	  factores	  de	  riesgo	  de	  muerte	  súbita	  y	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
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No	  hubo	  relación	  estadísCcamente	  signiﬁcaCva 	  entre 	  la 	  presencia 	  de	  realce	  tardío	  y	  el	  sexo	  de	  los	  
pacientes,	   la 	   presencia 	  de	   dolor	   torácico,	   disnea,	   síncope	   y	   respuesta 	   hipotensiva 	   durante 	   la	  
ecocardiogra2a	  de	  esfuerzo	  (p>0,05).
El 	  realce	  tardío	  del 	  miocardio	  era	  algo	  más	  prevalente	  en	  mujeres 	  (56,9%)	  que	  en	  hombres	  (51,7%)	  
y	   similar	   en	   los 	  pacientes	  con	   disnea	  de	  diferente 	  clase 	  funcional,	   aunque	  la	  mayoría 	  de 	  ellos	  
tenían	  una 	  clase 	  funcional 	  NYHA	   I	  o	  II.	  Sólo	  5	  pacientes 	  estaban	  en	  clase	  funcional 	  III 	  ó	  IV	  de	  la	  
NYHA	  al	  inicio	  del	  seguimiento.	  
Aunque	  no	  exis=a	  una	  asociación	  estadísCcamente	  signiﬁcaCva	  entre	  el	  realce	  tardío	  y	  la	  presencia	  
de	  síncope	  (p	  =	  0,076)	  o	  respuesta	  hipotensiva	  durante	  el	  ejercicio,	  la	  mayoría	  de	  los	  pacientes	  con	  
síncope	  (69,6%)	  o	  con	  respuesta	  hipotensiva	  (60,8%)	  presentaban	  realce	  tardío.
Exis=an	  diferencias	  muy	  signiﬁcaCvas 	  entre 	  la	  presencia 	  del 	  realce	  tardío	  y	  la 	  edad	  de	  los 	  pacientes	  
al 	   inicio	   del 	  diagnósCco	   (p=0,0001),	   la 	  presencia 	  de	  antecedentes	   familiares 	  de	  muerte	   súbita	  
(p=0.043)	  o	  de	  MCH	  (p=0,017),	  ﬁbrilación	  auricular	  (p=0.021),	  taquicardia 	  ventricular	  no	  sostenida	  
(p=0,002)	  y	  eventos	  durante	  el	  seguimiento	  (p=0,004).
La 	  edad	  media 	  de	  los	  90	  pacientes 	  sin	  realce	  tardío	  al	   inicio	  del	  seguimiento	  era 	  de	  54	   ±	   15,9,	  
mientras	  que	  la 	  edad	  de	   los 	  99	   pacientes 	  con	  realce	  tardío	   era	  inferior	   (43,3	   ±	   17,9).	   Además,	  
exis=a	  una	  relación	  estadísCcamente	  muy	  signiﬁcaCva	  entre 	  la 	  edad	  al	  diagnósCco	  y	   la	  extensión	  
del	  realce	  tardío	  (p=	  0,000054).	  Los 	  pacientes 	  con	  realce 	  tardío	  en	  1	   sólo	  segmento	  tenían	  mayor	  
edad	   al 	   inicio	   del 	   diagnósCco	   (46,1	   ±	   15,4)	   que	   los	   pacientes	   con	   realce 	   tardío	   en	   2	   o	   más	  
segmentos	  (42,1	  ±	  18,8).
La 	  asociación	  entre	  el	  realce	  tardío	   y	   los	  antecedentes 	  familiares 	  de	  muerte	  súbita	  (72,7%)	   era	  
superior	  a	  la	  historia	  familiar	  de	  MCH	  (63%).
El 	   realce	   tardío	   se	   detectó	   en	   la	   mayoría 	   de	   los 	   pacientes 	   con	   ﬁbrilación	   auricular	   (70%)	   o	  
taquicardia	  ventricular	  no	  sostenida	  (78,8%).
Hubo	  un	  total 	  de	  19	  eventos 	  durante	  el 	  seguimiento.	  El 	  porcentaje 	  de	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  
fue	  superior	  en	  el 	  grupo	  con	  eventos 	  durante	  el 	  seguimiento	  (84,2%)	  frente 	  a 	  un	  15,8%	  sin	  realce	  
tardío	  y	  la	  diferencia	  era	  estadísCcamente	  signiﬁcaCva	  (p=0.004).
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La	  Tabla	  26	  muestra 	  la 	  distribución	  de 	  eventos	  en	  relación	  con	  la	  presencia	  /	  ausencia	  de	  realce	  
tardío.
Evento Sin realce tardío Con realce tardío 
Muerte súbita (n = 9) 1 (11,1%) 8 (88,9%)
Parada resucitada (n = 2) 0 (0%) 2 (100%)
ACV (n = 7) 2 (28,6%) 5 (71,4%)
Tabla	  26:	  Relación	  entre	  la	  presencia	  de	  realce	  tardío	  y	  eventos	  durante	  el	  seguimiento.
El 	  tanto	  por	  ciento	  de	  muerte	  súbita 	  también	  fue	  superior	   en	  el	  grupo	  con	  realce	  tardío,	  pero	  la	  
diferencia 	  no	  fue	  estadísCcamente	  signiﬁcaCva	  (p=0,076)	  (Figura 	  34).	  Sólo	  un	  paciente	  con	  muerte	  
súbita	  no	  presentaba	  realce	  tardío.	  
Figura	  34:	  Muerte	  súbita	  en	  pacientes	  con	  y	  sin	  realce	  tardío.
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• 8.D.3.	  Realce	  tardío	  y	  variables	  ecocardiográﬁcas	  
En	   la 	   Tabla 	   27	   se	   presenta	   la	   relación	   entre	   el 	   realce	   tardío	   y	   las 	   principales	   variables	  
ecocardiográﬁcas 	  (gradiente 	  subaórCco,	   función	   sistólica	  y	   diastólica 	  del 	  VI,	   tamaño	   de	   la 	  AI	   y	  
grosor	  máximo	  del	  miocardio	  del	  VI).
Sin realce tardío Con realce tardío P
Gradiente subaórtico (mmHg) 47,88	  ±	  38,57 57,03	  ±	  35,64 0,50
Fracción de eyección VI (%) 73,01	  ±	  10,07 71,75	  ±	  11,68 0,43
Disfunción sistólica VI (n = 5) 1 (20%) 4 (80%) 0,23
Disfunción diastólica VI (n = 125) 61 (48,8%) 64 (51,2%) 0,38
Diámetro anteroposterior AI (cm) 4,10	  ±	  0,76 4,41	  ±	  0,71 0,001
Grosor máximo del miocardio (mm) 16,81	  ±	  3,05 21,09	  ±	  4,89 0,0001
Tabla	  27.	  Relación	  entre	  el	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  y	  las	  principales	  caracterís7cas	  ecocardiográﬁcas.
Sólo	   el 	   tamaño	   de	   la	   AI 	   y	   el 	   grosor	   máximo	   del	   miocardio	   del 	   VI	   presentaban	   una	   relación	  
estadísCcamente	  signiﬁcaCva	  con	  el	  realce	  tardío	  del	  miocardio.	  
El 	  63,4%	  de	  los 	  pacientes	  con	  dilatación	  de 	  la	  AI	  presentaban	  realce	  tardío	  y	  el	  tamaño	  era 	  de 	  4,41	  
±	  0,71,	  frente	  4,10	  ±	  0,76	  en	  los	  pacientes	  que	  no	  presentaban	  realce	  tardío..
El 	  grosor	  máximo	  del 	  VI	  en	  los	  pacientes 	  que	  presentaban	  realce	  tardío	  era 	  de 	  21,09	  ±	  4,89	  mm	  
frente	  a	  16,81	  ±	  3,05	  mm	  en	  los	  pacientes	  que	  no	  presentaban	  realce	  tardío	  (p<0,0001).
Se 	  detectó	  realce	  tardío	  en	  el 	  54,8%	  de	  los 	  pacientes	  con	  gradiente	  subaórCco	  >	  30	  mmHg	  frente	  a	  
45,6%	   sin	   realce	   tardío.	   Los 	   valores	   medios 	   del 	   gradiente	   subaórCco	   eran	   superiores 	   en	   los	  
pacientes 	  con	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  (57,03	  ±	  35,64)	  pero	  no	  exis=an	  diferencias	  signiﬁcaCvas	  
con	  los	  pacientes	  que	  no	  presentaban	  realce	  tardío	  (47,88	  ±	  38,57).
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La	  fracción	  de	  eyección	  del 	  VI 	  era 	  inferior	  en	  los 	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  (71,75	  ±	  11,68)	  frente	  
a 	  los 	  pacientes 	  sin	  realce	  tardío	  (73,01	   ±	  10,07)	  pero	   las	  diferencias 	  no	  fueron	  estadísCcamente	  
signiﬁcaCvas.	  
Tampoco	  exis=an	  diferencias 	  signiﬁcaCvas 	  entre	  los 	  pacientes 	  con	  disfunción	  disfunción	  diastólica	  
del	  VI	  y	  el	  realce	  tardío.	  
• 8.D.4.	  Realce	  tardío	  y	  otras	  variables	  de	  la	  RM
-­‐ 	  Tamaño	  de	  las	  aurículas
Aurícula izquierda
Exis=an	   diferencias 	   estadísCcamente	   signiﬁcaCvas 	   entre	   la 	   extensión	   del 	   realce	   tardío	   y	   los	  
diámetros 	  y	   las 	  áreas 	  máximas	  y	  mínimas	  de	  la	  aurícula	  izquierda	  obtenidas 	  en	  el 	  plano	  3	  cámaras	  
(Tabla	  28).
Número de segmentos con realce tardío
AI en el plano 3 cámaras 0 (n=88) 1 (n=29) ≧ 2 (n=68) P
Diámetro anteroposterior máximo (cm/m2) 2,20 ± 0,42 2,40 ± 0,66 2,39 ± 0,49 0,036
Diámetro anteroposterior mínimo (cm/m2) 1,70 ± 0,48 1,95 ± 0,70 1,93 ± 0,49 0,011
Área máxima (cm2/m2) 12,7 ± 3,47 14,36 ± 5,16 14,43 ± 3,87 0,016
Área mínima (cm2/m2) 8,82 ± 3,66 11,05 ± 5,72 10,80 ± 3,84 0,004
Tabla	  28.	  Relación	  entre	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  y	  el	  tamaño	  de	  la	  AI	  obtenido	  en	  el	  plano	  3	  cámaras.
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Los	  valores 	  medios 	  del	  diámetro	  anteroposterior	  y	  de	  las	  áreas 	  máximas 	  y	  mínimas 	  de	  la 	  AI 	  en	  el	  
plano	  3	   cámaras	  fueron	  signiﬁcaCvamente	  superiores	  en	  los	  pacientes 	  con	  realce 	  tardío	  frente	  a	  
los 	  pacientes 	  sin	   realce 	  tardío.	   Las 	  diferencias	  eran	  más 	  signiﬁcaCvas 	  cuando	  el 	  realce 	  tardío	  se	  
extendía	  a	  2	  o	  más	  segmentos	  (Tabla	  28).
Las 	  diferencias	  estadísCcamente	  más 	  signiﬁcaCvas	  entre 	  los	  diferentes	  grupos 	  de	  extensión	  del	  
realce 	  tardío	  correspondían	  a	  los 	  valores 	  de	  los 	  diámetros 	  anteroposterior	  mínimo	  (p=0,011)	  (Fig.	  
35),	  las	  áreas	  máximas	  (p=0,016)	  (Fig.	  36)	  y	  las	  áreas	  mínimas	  (p=0,004)	  (Fig.	  37).
Los	  valores	  medios	  de	  los 	  diámetros 	  y	  áreas 	  de	  la	  AI	  en	  el 	  grupo	  de	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  en	  
un	   sólo	  segmento	  eran	  similares	  e	   incluso	  algo	  superiores 	  a	  los 	  valores 	  medios 	  en	  el 	  grupo	  de	  
pacientes 	  con	  realce	  tardío	  en	  2	  o	  más 	  segmentos.	  Este	  hallazgo,	  probablemente 	  pueda 	  explicarse	  
porque	  el 	  número	  de	  pacientes 	  con	  realce 	  tardío	  en	  1	   sólo	  segmento	  (n=29)	  era	  muy	   inferior	   al	  
grupo	  de	  pacientes	  sin	  realce	  (n=88)	  o	  con	  extensión	  del	  realce	  2	  o	  más	  segmentos	  (n=68).
Figura	  35.	  El	  diámetro	  anteroposterior	  mínimo	  de	  la	  AI	  es	  mayor	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  extensión	  del	  
realce	  tardío	  que	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  realce	  tardío	  en	  1	  sólo	  segmento	  o	  sin	  realce	  tardío	  (p=0,011).
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Figura	  36.	  El	  área	  máxima	  de	  la	  AI	  es	  mayor	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  mayor	  extensión	  del	  realce	  tardío	  
que	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  sin	  realce	  tardío	  (p=0,016).
Figura	  37.	  El	  área	  mínima	  de	  la	  AI	  es	  mayor	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  realce	  tardío	  que	  en	  el	  grupo	  de	  
pacientes	  sin	  realce	  tardío	  (p=0,004).
 
Tamaño auricular y realce miocárdico en MCH
! 94
Aurícula derecha
La	  Tabla 	  29	   resume	   la 	  relación	   entre	   los	   valores	  medios 	  de	   los 	  diámetros 	  y	   áreas 	  máximas 	  y	  
mínimas	  	  de	  la	  AD	  y	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío.
El 	  tamaño	  de 	  la	  AD	  fue	  similar	  en	  el 	  grupo	  de	  pacientes 	  sin	  realce	  tardío	  al 	  grupo	  de 	  pacientes 	  con	  
realce 	  tardío	  en	  1	  segmento	  y	   en	  2	  o	  más 	  segmentos.	  Las 	  diferencias	  no	  fueron	  estadísCcamente	  
signiﬁcaCvas	  (p>0,05).
Número de segmentos con realce tardío
AD en el plano 4 cámaras 0 (n=65) 1 (n=18) ≧ 2 (n=42) P
Diámetro anteroposterior máximo (cm/m2) 2,38 ± 0,45 2,36 ± 0,51 2,27 ± 0,37 0,37
Diámetro anteroposterior mínimo (cm/m2) 1,84 ± 0,44 2,05 ± 0,49 1,83 ± 0,41 0,16
Área máxima (cm2/m2) 10,62 ± 3,21 11,80 ± 3,79 10,53 ± 2,63 0,31
Área mínima (cm2/m2) 7,42 ± 6,01 8,56 ± 3,10 8,13 ± 5,70 0,67
Tabla	  29.	  Relación	  entre	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  y	  el	  tamaño	  de	  la	  AD	  obtenido	  en	  el	  plano	  4	  cámaras.
-­‐ 	  Morfología	  del	  septo	  interventricular	  
La	  Tabla 	  30	   muestra	  la	  relación	  entre	  la	  morfología 	  del	  septo	   interventricular	   y	   la 	  presencia	  de	  
realce	  tardío	  del	  miocardio.
Exis=an	  diferencias 	  estadísCcamente	  muy	  signiﬁcaCvas 	  (p=0,003)	  entre	  las 	  diferentes 	  morfologías	  
del	  septo	  interventricular	  y	  la	  prevalencia	  o	  ausencia	  de	  realce	  tardío.
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No realce tardío (n=85) Reealce tardío (n=88)
Morfología del septo n (%) n (%)
Neutro (n=25) 17 (20%) 8 (9,1%)
Sigmoide (n=120) 62 (72,9%) 58 (65,9%)
Inverso (n=14) 2 (2,4%) 12 (13,6%)
Apical (n=14) 4 (4,7%) 10 (11,4%)
Tabla	  30:	  Relación	  entre	  la	  morfología	  del	  septo	  interventricular	  y	  la	  presencia	  de	  realce	  tardío	  del	  
miocardio.
La	  morfología 	  del 	  septo	   interventricular	   sigmoide	   se	  presentó	   en	   una	  proporción	   similar	   en	  el	  
grupo	  de	  pacientes	  con	  realce	  tardío	  y	  sin	  realce	  tardío.
La 	  morfología	  del	  septo	  interventricular	  neutro	  (20%)	  era 	  más	  prevalente	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  
sin	   realce	  tardío	   y	   la 	  morfología 	  inversa 	  (13,6%)	  y	   apical	   (11,4%)	   en	  el	  grupo	  de	  pacientes 	  con	  
realce	  tardío.
-­‐ 	  Grosor	  y	  masa	  del	  miocardio	  del	  VI
Los	  segmentos 	  más 	  hipertróﬁcos 	  fueron	  los	  que	  presentaron	  con	  más	  frecuencia 	  realce	  tardío.	  El	  
grosor	  máximo	  del 	  miocardio	  en	  el 	  grupo	  de	  pacientes	  sin	  realce	  tardío	  era	  inferior	  (17,33 ± 4,66) 
al grosor en el grupo de pacientes con realce tardío en 1 segmento (20,48 ± 5,34) y al grosor en el 
grupo con realce en 2 o más segmentos (23,20 ± 6,02) (Fig. 38). 
Los	  valores 	  medios 	  de 	  la 	  masa 	  del	  miocardio	  del	  VI 	  en	   el 	  grupo	  de	  pacientes 	  sin	  realce	  tardío	  
fueron	  inferiores 	  (68,24 ± 23,84) a los valores medios de la masa en el grupo de pacientes con 
realce tardío en 1 segmento (84,25 ± 28,99) y en el grupo de pacientes con realce en 2 o más 
segmentos (100,24 ± 30,47) (Fig. 39).
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Figura	  38.	  El	  grosor	  máximo	  del	  miocardio	  del	  VI	  es	  menor	  en	  el	  grupo	  sin	  realce	  tardío	  y	  aumenta	  con	  la	  
extensión	  del	  realce	  (p=0,0001).
Figura	  39.	  La	  masa	  del	  miocardio	  del	  VI	  es	  mayor	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes	  con	  realce	  tardío	  en	  2	  o	  más	  
segmentos	  que	  en	  el	  grupo	  con	  realce	  tardío	  en	  1	  segmento	  y	  que	  en	  el	  grupo	  sin	  realce	  tardío	  (p=0,0001).
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Estas 	  diferencias	  entre 	  el 	  grosor	   y	   la	  masa 	  del 	  miocardio	  del 	  VI 	  y	   la 	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  
fueron	  estadísCcamente	  muy	  signiﬁcaCvas	  (p<0,0001).	  
Figura	  40.	  Relación	  entre	  el	  número	  de	  segmentos	  con	  realce	  tardío	  y	  el	  grosor	  máximo	  del	  miocardio	  del	  VI	  
(r	  =	  0,38;	  p	  <	  0,0001).
Figura	  41.	  Relación	  entre	  el	  número	  de	  segmentos	  con	  realce	  tardío	  y	  la	  masa	  del	  miocardio	  del	  VI	  indexada	  
(r	  =	  0,33;	  p	  <	  0,0001).
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La	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  se 	  correlacionó	  posiCvamente	  tanto	  con	  el	  grosor	  máximo	  (r	  =	  0,38;	  
p	  <	  0,0001)	  (Fig.	  40)	  como	  con	  con	  la	  masa	  del	  VI	  (r	  =	  0,33;	  p	  <	  0,0001)	  (Fig.	  41).
-­‐ 	  FenoCpo	  de	  la	  MCH
Exis=an	  diferencias	  estadísCcamente	  signiﬁcaCvas 	  entre	  el 	  fenoCpo	  de	  la 	  MCH	  y	   la	  extensión	  del	  
realce	  tardío	  (p=0,001)	  (Fig.	  42).
Figura	  42.	  Relación	  entre	  el	  feno7po	  de	  la	  MCH	  y	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  (p=0,001).
La	  hipertroﬁa	  septal 	  asimétrica	  era 	  más	  frecuente	  (84%)	  en	  el 	  grupo	  de	  pacientes	  sin	  realce 	  tardío	  
y	  su	  prevalencia	  se	  correlacionó	  inversamente	  con	  la	  extensión	  del	  realce.	  
La 	   hipertroﬁa 	   simétrica	   concéntrica 	   y	   la 	   medioventricular	   fue	  más 	   frecuente 	   en	   el	   grupo	   de	  
pacientes	  con	  mayor	  extensión	  del	  realce	  tardío.
-­‐ 	  Función	  global	  y	  segmentaria	  del	  VI
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La	  Tabla	  31	  resume 	  la 	  relación	  entre 	  la	  función	  sistólica 	  del 	  VI	  y	  la	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  en	  los	  
diferentes	  grupos	  de	  pacientes.
Número de segmentos con realce tardío
Ventrículo izquierdo 0 (n=88) 1 (n=29) ≧ 2 (n=68) P
Diámetro telediastólico (cm/m2) 4,87 ± 0,64 4,43 ± 0,83 4,51 ± 0,65 0,87
Diámetro telesistólico (cm/m2) 2,48 ± 0,59 2,70 ± 0,75 2,54 ± 0,74 0,32
Fracción de eyección (%/m2) 72,3 ± 9,1 70,8 ± 7,7 72,0 ± 12,3 0,78
Volumen telediastólico (ml/m2) 125,7 ± 32,4 120,9 ± 39,4 125,9 ± 51,7 0,84
Volumen telesistólico (ml/m2) 35,4 ± 16,5 36,6 ± 18,3 37,6 ± 38,1 0,86
Tabla	  31.	  Relación	  entre	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  y	  la	  función	  sistólica	  del	  VI.
No	  hubo	  diferencias 	  estadísCcamente	  signiﬁcaCvas 	  entre 	  los 	  diámetros,	   la 	  fracción	  de	  eyección	  y	  
los	  volúmenes	  diastólico	  y	  sistólico	  del	  VI	  y	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  (p>0,05).
Sólo	  los 	  pacientes 	  con	  realce 	  tardío	  en	  1	   sólo	  segmento	  presentaron	  una 	  fracción	  de 	  eyección	  y	  
volúmenes 	  diastólico	  y	  sistólico	  ligeramente	  inferiores 	  al 	  grupo	  de 	  pacientes	  sin	  realce	  tardío	  o	  con	  
realce 	  tardío	  en	  2	   o	  más	  segmentos.	   Este 	  hallazgo,	   probablemente	  pueda 	  explicarse	  porque	  el	  
número	  de	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  en	  1	   sólo	   segmento	  (n=29)	  era	  muy	   inferior	   al 	  grupo	  de	  
pacientes	  sin	  realce	  (n=89)	  o	  con	  extensión	  del	  realce	  2	  o	  más	  segmentos	  (n=68).
Cinco	  pacientes 	  presentaron	  una	  fracción	  de 	  eyección	  del 	  ventrículo	  izquierdo	  inferior	  al	  50%,	  con	  
un	  VI	  no	  dilatado,	  4	  de	  ellos	  con	  realce	  tardío	  que	  se	  extendía	  a	  2,	  3	  y	  5	  segmentos.
Cincuenta 	   y	   cuatro	   pacientes	   con	   realce	   tardío	   (79,4%)	   tenían	   trastornos 	   en	   la	   moClidad	  
segmentaria 	  del 	  miocardio,	   frente	  a 	  45	   (38,5%)	  en	  la	  que 	  la	  función	  segmentaria 	  era	  normal.	   La	  
hipocinesia	  (77,8%)	   fue	  el 	  Cpo	  de	  alteración	  en	   la 	  moClidad	  segmentaria 	  más	  frecuente 	  en	   los	  
pacientes	  que	  presentaban	  realce	  tardío.	  
Exis=an	   diferencias	   estadísCcamente	   muy	   signiﬁcaCvas 	   entre 	   los	   trastornos	   de	   la 	   moClidad	  
segmentaria	  y	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  (p<0,0001).
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Los	   trastornos 	   de	   la	   moClidad	   segmentaria	   fueron	   mucho	   más 	   frecuentes 	   a 	   medida	   que	  
aumentaba	  el	  número	  de	  segmentos	  con	  realce	  tardío	  (Fig.	  43).	  
La 	  correlación	  fue	  posiCva 	  entre 	  el	  número	  de 	  segmentos 	  hipocinéCcos	  y	   la 	  extensión	  del 	  realce	  
tardío	  (r=0,45;	  p<0,0001)	  (Fig.	  44).
Figura	  43.	  Relación	  entre	  los	  trastornos	  de	  la	  mo7lidad	  segmentaria	  y	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  
(p=0,0001).
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Figura	  44.	  Relación	  entre	  los	  trastornos	  de	  la	  mo7lidad	  segmentaria	  y	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  (r=0,45;	  
p=0,0001).
-­‐ 	  Perfusión	  de	  primer	  paso	  
Aunque	  sólo	   15	   (8,1%)	   de 	  99	   pacientes 	  con	   realce 	  tardío	  del 	  miocardio	  tenía	  una	  perfusión	  de	  
primer	  paso	  patológica,	  no	  hubo	  ningún	  paciente	  con	  alteración	  en	  la 	  perfusión	  de 	  primer	  paso	  
que	  no	  tuviese	  realce	  tardío	  (p<0,0001)	  (Tabla	  32).
No realce tardío Realce tardío
Perfusión de primer paso n (%) n (%) P
Mesocárdica 0 (0%) 7 (46,7%)
Subendocárdica 0 (0%) 4 (26,7%)
Subepicárdica 0 (0%) 1 (6,7%)
Transmural 0 (0%) 3 (20%)
Tabla	  32:	  Relación	  entre	  la	  perfusión	  de	  primer	  paso	  y	  la	  presencia	  de	  realce	  tardío	  del	  miocardio.
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9.	  DISCUSIÓN
La	   necesidad	   de	   una 	  estraCﬁcación	   precisa 	   del 	   riesgo	   de	   MSC	   en	   los 	  pacientes 	   con	  MCH	   es	  
fundamental,	   teniendo	   en	   cuenta 	   que	   existe	   una	   terapia 	   prevenCva	   efecCva,	   el	   desﬁbrilador	  
automáCco	   implantable	  a 	  (DAI)	  y	   que	   los 	  pacientes	  con	  MCH	  a	  los 	  que	  se 	  les 	  implanta	  un	  DAI	  
suelen	  ser	  más 	  jóvenes	  que	  los	  pacientes 	  con	  enfermedad	  coronaria,	  por	  lo	  que	  es 	  probable	  que	  el	  
riesgo	   de 	   complicaciones	   relacionadas 	   con	   el 	   disposiCvo	   sea	   más 	   alta 	   debido	   a	   su	   mayor	  
expectaCva	  de	  vida.
La 	  evaluación	  del 	  riesgo	  de	  MSC	   en	  la	  MCH	  ha	  sido	  objeto	  de	  un	  extraordinario	  interés	  y	  debate	  
entre	  los 	  expertos	  a 	  lo	  largo	  de	  varias	  décadas.	  A	  pesar	  de	  ello,	  siguen	  planteándose	  situaciones	  
complicadas	   respecto	   a 	   la	   evaluación	   del 	   riesgo,	   que	   son	   di2ciles	   de	   encuadrar	   en	   las	  
recomendaciones 	   de	   los 	   expertos	   y	   las 	   guías 	   de	   prácCca	   clínica.	   La	   razón	   fundamental 	   del	  
problema	   de	   esta	   larga 	   controversia 	   se	   debe	   fundamentalmente	   a 	   la	   baja 	   tasa 	  de 	  MSC	   que	  
caracteriza 	   a 	   la 	   MCH.	   Es 	   muy	   di2cil 	   poder	   llevar	   a 	   cabo	   un	   estudio	   epidemiológico	   lo	  
suﬁcientemente	  grande	  para	  que	  permita 	  analizar	   con	   una	  estraCﬁcación	   del 	   riesgo,	   variables	  
especíﬁcas 	  que	  abarquen	  todas	  las	  variables	  incluidas 	  las 	  clínicas,	   la 	  electroﬁsiología,	  la	  genéCca,	  
las	  técnicas	  de	  imagen	  e	  incluso	  las	  histológicas.
Teniendo	  en	  cuenta 	  la 	  baja 	  tasa	  de	  eventos	  durante	  el 	  seguimiento	  de 	  los	  pacientes,	  los	  factores	  de	  
riesgo	  más	  clásicos 	  intervienen	  en	  función	  de	  una	  asociación	  simple 	  con	  la 	  MSC	  según	  lo	  descrito	  
en	   las 	  décadas 	  de	   los 	  años	  ochenta 	  y	   noventa.	   Posteriormente,	   en	   estudios	  más 	   	   amplios	   se	  
uClizaron	  los	  factores	  seleccionados 	  inicialmente	  para 	  establecer	  la	  base 	  del 	  riesgo	  de 	  MSC	   en	  la	  
MCH	  (70).	  Aunque 	  generalmente	  se	  ha 	  aceptado	  este	  enfoque,	  no	  se	  debe	  olvidar	  que	  la	  falta	  de	  
estraCﬁcación	  del 	  riesgo	  puede	  tener	  su	  origen	  en	  esta 	  selección	  sesgada	  de 	  los	  posibles 	  factores	  
de	  riesgo.	  Esto	  se 	  pone	  claramente	  de	  maniﬁesto	  en	  la	  incorporación	  reciente 	  de	  nuevos	  aspectos	  
en	  la 	  valoración	  del	  riesgo,	  como	  el	  tamaño	  de	  la 	  AI	  o	  el 	  abandono	  de 	  la 	  respuesta 	  de 	  la 	  presión	  
arterial	  durante	  el	  ejercicio	  (2).	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9.A.	  Tamaño	  de	  la	  aurícula	  izquierda
La	  aurícula	  izquierda	  cumple	  3	  funciones 	  ﬁsiológicas	  principales 	  que	  inﬂuyen	  en	  el 	  llenado	  y	  en	  el	  
rendimiento	  del 	  VI.	  Actúa 	  como	  una	  bomba	  contrácCl	  que	  proporciona	  del 	  15%	  a 	  30%	  de	  todo	  el	  
llenado	   del 	   VI,	   como	   un	   depósito	   que 	   recibe 	   el	   retorno	   venoso	   pulmonar	   durante	   la	   sístole	  
ventricular,	   y	   como	  un	  conducto	  para 	  el	  paso	  de	   la 	  sangre	   almacenada	  desde	   la 	  aurícula	  al 	  VI	  
durante	  la	  diástole	  ventricular	  precoz	  (71).	  
En	   situaciones 	   ﬁsiológicas,	   durante 	   la 	   acCvidad	   2sica	   o	   cuando	   la	   frecuencia	   cardíaca	   está	  
aumentada,	   se	  incrementan	  las	  fases 	  de	  reservorio	  y	   de 	  contracción	  de	  la	  AI	  para	  mantener	   de	  
manera 	  adecuada 	  el 	  llenado	  ventricular	   izquierdo.	  Sin	  embargo,	  en	  situaciones	  patológicas	  como	  
en	  la 	  MCH,	  la	  presión	  auricular	   se	  incrementa	  para	  mantener	  el 	  llenado	  ventricular	   y	   esto	  resulta	  
en	  dilatación	  de	  la	  AI	  (72).
La 	   disfunción	   diastólica 	   puede	   ser	   un	   hallazgo	   precoz	   en	   la	   evolución	   de	   la 	  MCH,	   pudiendo	  
aparecer	   incluso	   antes	   que	   la	   hipertroﬁa 	   (73,	   74).	   La 	   disfunción	   diastólica	   del 	   VI	   provoca 	  un	  
aumento	  en	  las 	  presiones 	  de 	  llenado	  del 	  VI 	  que	  se	  transmite	  retrógradamente	  a	  la	  AI	  y	  la	  presión	  
en	   la 	  AI	   se 	  incrementa	  para 	  mantener	   el 	  llenado	  del 	  VI.	   La 	  AI	  se 	  dilata 	  siempre 	  que	  exista 	  un	  
aumento	  de	  la	  carga 	  del 	  VI 	  o	  de	  su	  masa,	   independientemente	  de	  si 	  existe	  o	  no	  un	   gradiente	  
subaórCco,	   obstrucción	  en	  el 	  tracto	  de	  salida	  y	   del 	  grado	  y	  distribución	  de	  la 	  hipertroﬁa 	  (75).	   El	  
tamaño	   de	   la 	  AI 	  es 	  un	  marcador	   de 	  gravedad	   y	   cronicidad	  de	   la 	  disfunción	   diastólica 	  y	   de	   la	  
magnitud	  de	  elevación	  de	  la	  presión	  AI	  (76).
La 	  ﬁbrilación	  auricular	  es 	  la 	  arritmia 	  más 	  frecuente	  durante	  la 	  vida 	  de 	  los	  pacientes 	  con	  MCH	  y	  está	  
asociada 	   con	   mal	   pronósCco.	   La	   disfunción	   diastólica	   del	   VI,	   la 	   insuﬁciencia 	   mitral 	   por	   el	  
movimiento	   sistólico	   anterior	   y	   un	  proceso	   miopáCco	   primario	   de	   la	   aurícula	   son	   los 	  factores	  
predisponentes.	   El	   remodelado	   extenso	   de	   la 	   AI	   por	   la	   combinación	   de 	  dilatación	   y	   ﬁbrosis,	  
consCtuye 	  el 	  substrato	  de	  la	  ﬁbrilación	  auricular	   (52).	   El 	  tamaño	  de	  la 	  aurícula 	  izquierda 	  es 	  un	  
predictor	  importante	  de	  eventos	  en	  la	  MCH,	  independiente	  de	  la	  propia	  ﬁbrilación	  auricular	  (54).
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• Inﬂuencia	  de	  la	  medidas	  obtenidas	  en	  diferentes	  
planos	  intrínsecos
El 	  diámetro	  anteroposterior	   de 	  la 	  AI 	  es	  el 	  más 	  habitualmente	  uClizado	  por	   ser	   la 	  medida	  más	  
reproducible	  en	  ecocardiogra2a.	   Sin	  embargo,	   la 	  evaluación	  del 	  tamaño	  de	  la	  AI	  uClizando	  sólo	  
este	  diámetro	  asume	  que,	   cuando	  la	  AI	  se	  agranda,	   todas	  sus	  dimensiones	  cambian	  de	  manera	  
similar,	  lo	  que 	  a	  menudo	  no	  ocurre 	  durante	  la	  remodelación	  AI 	  (77,	  78).	  Para	  evaluar	  el	  tamaño	  y	  la	  
remodelación	  de 	  la 	  AI,	  se 	  recomienda 	  medir	  el 	  área 	  e 	  incluso	  mejor	  el	  volumen	  de 	  la 	  AI	  porque	  el	  
volumen	  Cene	  en	  cuenta	  las	  alteraciones	  en	  el	  tamaño	  de	  la	  cámara	  AI	  en	  todas	  las	  direcciones.
El 	  volumen	  de	  la 	  AI	  ha 	  demostrado	  ser	   una	  variable 	  potente 	  de	  pronósCco	  en	  una	  variedad	  de	  
enfermedades	  cardíacas	  (79).
La 	  cuanCﬁcación	  volumétrica 	  de 	  la	  AI	  por	  RM	  es 	  probablemente 	  la	  forma 	  más 	  precisa	  de	  valorar	  el	  
grado	  de	  remodelado	  de	  la	  aurícula,	  pero	  en	  la	  prácCca 	  clínica 	  ruCnaria,	  su	  adquisición	  y	   análisis	  
consume	  mucho	  Cempo.	  Una	  alternaCva 	  razonable	  es	  medir	  el 	  diámetro	  anteroposterior	  y	  el	  área	  
de	  la 	  AI	  en	  los	  planos	  2,	  3	  o	  4	  cámaras.	  Se	  considera	  que	  en	  el 	  plano	  4	  cámaras,	  un	  diámetro	  mayor	  
de	  2.8	  cm/m2	  y	  un	  área	  mayor	  de	  15	  cm2/m2	  son	  indicaCvos	  de	  dilatación	  de	  la	  AI	  (55).
En	  este	  estudio,	   las	  mejores	  correlaciones	  entre	  las 	  medidas	  de	  los 	  diámetros 	  y	   áreas 	  de 	  la 	  AI	  se	  
obtuvieron	  en	  los 	  planos	  2	   y	   3	   cámaras.	   La 	  mejor	   correlación	  se	  obtuvo	  en	  el 	  plano	  3	   cámaras	  
(p<0,0001)	  tanto	  entre 	  los	  diámetros	  y	  áreas	  máximas	  (r=0,84)	  como	  entre	  los 	  diámetros	  y	  áreas	  
mínimas 	  (r=0,88).	   La	  correlación	  de 	  los	  diámetros 	  y	   áreas 	  obtenidas 	  en	  el	  plano	  4	   cámaras 	  era	  
inferior	  a	  la 	  obtenida	  en	  los 	  planos	  2	  y	  3	  cámaras.	  Estos 	  resultados 	  podrían	  estar	  inﬂuenciados,	  al	  
menos	  en	  parte,	  por	  los 	  diferentes 	  tamaños	  de	  la 	  muestra	  ya	  que	  los 	  diámetros 	  y	  áreas	  de	  la	  AI	  se	  
obtuvieron	  en	  el 	  plano	  3	  cámaras	  en	  185	  pacientes,	  en	  el 	  2	  cámaras	  en	  178	  y	  en	  el 	  4	  cámaras	  en	  
125	  pacientes.	  
Algunas 	  publicaciones 	  en	  la 	  literatura 	  aﬁrman	  que	  las 	  medidas 	  de	  los	  diámetros 	  y	  volúmenes	  de	  la	  
AI 	  en	  ecocardiogra2a	  son	  similares 	  a	  las	  obtenidas 	  con	  RM	  (80).	  En	  este 	  estudio	  los 	  valores 	  medios	  
del	  diámetro	  anteroposterior	  máximo	  (2,25	  ±	  0,43)	  eran	  ligeramente	  inferiores	  a	  los	  obtenidos 	  en	  
la	  RM	  (2,30	  ±	  0,50)	  y	  la	  concordancia	  no	  era	  buena	  (r=0,35;	  p=0,11).
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Los	  resultados 	  de	  este	  trabajo	  coinciden	  con	  los 	  publicados	  por	  otros	  autores	  que 	  han	  demostrado	  
una 	  infraesCmación	  en	  los 	  diámetros 	  y	   volúmenes	  de	  la 	  AI	  por	  ecocardiogra2a 	  con	  respecto	  a 	  la	  
RM,	   atribuido	   a	   que	   la 	   mayor	   resolución	   espacial 	   y	   temporal 	   de	   la	   RM	   con	   respecto	   a	   la	  
ecocardiogra2a	   permite	   la 	  detección	   y	   delimitación	   más 	  níCda	   del 	   endocardio	   incluso	   en	   los	  
contornos 	  irregulares	  del 	  corazón	  y	   de	   la 	  posibilidad	  de	  aumentar	   el 	  número	   de 	  cortes 	  que 	  se	  
uClizan	  para	  calcular	  el	  volumen	  (78,	  81).
• Relación	  entre	  el	  tamaño	  de	  la	  AI	  y	  los	  eventos	  
durante	  el	  seguimiento
A	  ﬁnales	  de	  los 	  años 	  noventa 	  se	  demostró	  que	  el 	  tamaño	  de 	  la 	  AI	  desempeñaba 	  algún	  papel 	  en	  la	  
predicción	   del 	  riesgo	   de	  muerte	   súbita 	  cardíaca	   (82)	   pero	   solo	   recientemente	   ha	   habido	   una	  
aceptación	  formal 	  en	  las 	  nuevas	  guías 	  para 	  el 	  diagnósCco	  y	  tratamiento	  de	  la 	  MCH	  de	  la 	  Sociedad	  
Europea 	  de	  Cardiología	  publicadas 	  en	  2014	   de	  incluir	   a 	  el 	  tamaño	  de 	  la 	  AI 	  en	  el	  manejo	  de	  los	  
pacientes	  con	  MCH	  (2).
El 	  valor	  pronósCco	  del	  diámetro	  de 	  la	  AI 	  en	  los 	  pacientes 	  con	  MCH	  sigue	  siendo	  controverCdo	  en	  la	  
literatura.	  Las 	  dilataciones	  leves	  de	  la	  AI	  son	  frecuentes	  en	  la	  MCH	  y	  pueden	  ser	  el 	  resultado	  de	  la	  
disfunción	  diastólica	  asociada	  al	  engrosamiento	  y	  a	  la	  falta	  de	  distensibilidad	  del	  VI	  (83).
Muchos	  estudios 	  han	  descrito	  que	  el 	  análisis 	  del 	  tamaño	  de	  la	  AI 	  aporta	  información	  importante	  
para 	  la	  evolución	  de 	  los 	  pacientes.	  Tani	  et	  al.	  (84)	  han	  descrito	  que	  la 	  cuanCﬁcación	  del 	  volumen	  de	  
la 	  AI	   por	   ecocardiogra2a 	   se	   asociaba	   más	   con	   el 	   riesgo	   de	   eventos 	  cardiovasculatres 	  que 	   la	  
cuanCﬁcación	  del 	  diámetro.	  Maron	  y	  cols.	  (85)	  en	  un	  estudio	  de	  277	  pacientes 	  concluyeron	  que	  el	  
diámetro	  de	  la	  AI	  no	  era	  un	  predictor	   independiente	  de 	  mortalidad	  cardiovascular	   en	  pacientes	  
con	  MCH.
Otros	  autores	  como	  Nistri 	  y	  cols.	  (54),	  describieron	  en	  una 	  serie	  de	  1491	  pacientes 	  diagnosCcados	  
de	  MCH	  que	  exis=a 	  un	  riesgo	  relaCvo	  de	  mortalidad	  por	   todas 	  las 	  causas 	  de 	  1,2	   por	   cada	  5	  mm	  
que 	  aumentaba 	  el 	  tamaño	  de 	  la 	  AI 	  y	  que	  un	  diámetro	  de 	  la 	  AI 	  >	  48	  mm	  se 	  asociaba 	  con	  un	  riesgo	  
relaCvo	  de	  muerte	  de	  1,9.	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Finocchiaro	  y	  cols.	  (86)	  aﬁrmaron	  que 	  el	  tamaño	  de 	  la	  AI 	  en	  el 	  momento	  del 	  diagnósCco	  de 	  la	  MCH	  
era	  uno	  de	  los	  factores	  pronósCcos	  más	  importantes	  en	  la	  evolución	  de	  los	  pacientes.	  
Además,	  Kitaoka	  y	  cols.	  (87)	  publicaron	  que 	  el	  tamaño	  de	  VI 	  y	  el 	  volumen	  de	  la 	  AI	  eran	  mayores 	  en	  
los	  pacientes	  con	  eventos	  cardiovasculares	  que	  en	  los	  pacientes	  sin	  eventos.	  
En	  este	  trabajo,	  al	  analizar	  la	  relación	  entre 	  el	  tamaño	  de 	  la 	  AI 	  y	  los 	  eventos 	  durante 	  el 	  seguimiento	  
en	  el 	  conjunto	  de	  los 	  pacientes,	   las 	  conclusiones 	  son	  similares 	  a 	  las	  de 	  Kitaoka	  y	   cols.	   (87).	   Los	  
diámetros,	   las 	  áreas	  y	   los 	  volúmenes 	  de	   la 	  AI	   en	   los 	  pacientes 	  que	  presentaron	   eventos	  eran	  
superiores 	   a 	   los	   que	   no	   presentaron	   eventos.	   Estas 	   diferencias 	   fueron	   estadísCcamente	  
signiﬁcaCvas 	  (p<0,01)	  en	  todas	  las 	  medidas 	  obtenidas	  en	  los 	  planos 	  2	  y	   3	   cámaras	  y	   sólo	  en	  los	  
diámetros	  y	  áreas	  máximas	  obtenidas	  en	  el	  plano	  4	  cámaras.
De	  los 	  resultados	  de	  este 	  trabajo	  se 	  podría 	  concluir	  que 	  los 	  diámetros	  y	  áreas 	  mínimas 	  en	  el 	  plano	  
4	  cámaras 	  y	  que	  los	  volúmenes 	  de	  la 	  AI 	  no	  se	  relacionan	  con	  los	  eventos,	  pero	  hay	  que 	  considerar	  
otras 	  alternaCvas,	  como	  que	  la 	  ausencia 	  de	  relación	  estadísCcamente	  signiﬁcaCva	  sea 	  debida	  a	  un	  
pequeño	  tamaño	  de	  la 	  muestra.	   En	  esta 	  serie	  de	  pacientes,	   la 	  dilatación	  de 	  la 	  AI 	  era 	  leve 	  en	  la	  
mayoría 	  de	  los	  pacientes	  y	  el 	  grupo	  de	  pacientes	  a	  el	  que	  se	  habían	  medido	  los	  diámetros 	  y	  áreas	  
de	  la	  AI	  en	  el 	  plano	  4	  cámaras	  era	  el 	  que 	  presentaba 	  menor	  número	  de	  eventos	  y	  solo	  1	  de 	  los 	  25	  
pacientes 	  en	  los 	  que 	  se	  obtuvieron	  los 	  volúmenes 	  y	   la 	  fracción	  de 	  eyección	  de	  la 	  AI	  presentó	  un	  
evento	  durante	  el	  seguimiento.
Kaminski 	  y	   cols.	  (88)	  demostraron	  que	  la 	  disfunción	  contrácCl 	  de 	  la 	  AI	  era	  el 	  mejor	  predictor	   de	  
eventos 	  cardíacos 	  mayores	  y	   de	   todas	   las	  causas	  de	  mortalidad	  en	   pacientes	  con	  hipertensión	  
crónica.
En	   este	   trabajo	   se	   ha	   visto	   que	   las 	  diferencias	   entre	   los 	   valores	  máximos 	   y	   mínimos 	  de	   los	  
diámetros 	  y	  de	  las	  áreas	  de	  la	  AI 	  eran	  mayores 	  en	  los 	  pacientes 	  sin	  eventos	  que	  en	  los 	  pacientes	  
que 	  presentaron	  eventos,	  lo	  que	  puede	  reﬂejar	  de 	  forma	  indirecta 	  una 	  menor	  función	  contrácCl 	  de	  
la 	   AI	   con	   una 	   disminución	   signiﬁcaCva 	   de	   su	   vaciamiento	   en	   los 	   pacientes	   que 	   presentaron	  
eventos.	  Además,	   las 	  diferencias 	  en	  los 	  valores	  mínimos 	  de	  los 	  diámetros 	  y	  de	  las	  áreas 	  entre 	  los	  
pacientes 	  con	  y	   sin	  y	   eventos 	  fueron	  los	  que 	  mostraron	  mayor	   signiﬁcación	  estadísCca.	  Diversos	  
estudios	  de	  ecocardiogra2a 	  que	  analizaron	  la 	  deformidad	  miocárdica	  auricular	  mostraron	  que	  en	  
Tamaño auricular y realce miocárdico en MCH
! 107
pacientes 	  con	  MCH,	  se 	  produce	  un	  aumento	  de 	  la	  fase	  de	  contracción	  y	  una 	  disminución	  de 	  la	  fase	  
de	  reservorio	  de	  la	  aurícula	  lo	  que	  contribuye	  a	  su	  anormal	  vaciamiento	  (89-­‐91).	  
9.B.	  Realce	  tardío	  del	  miocardio
Los	  mecanismos 	  implicados	  en	  la	  muerte 	  súbita	  y	  en	  la	  progresión	  a 	  disfunción	  sistólica 	  no	  están	  
totalmente	  aclarados,	  pero	  la 	  desorganización	  mioﬁbrilar	  y	   la	  ﬁbrosis 	  miocárdica 	  se 	  consideran	  el	  
sustrato	   anatómico	   para 	   las	   arritmias	   ventriculares 	  y	   el 	   remodelado	   ventricular	   izquierdo	   (44,	  
92-­‐95).
En	  autopsias 	  realizadas 	  a	  pacientes 	  jóvenes 	  con	  MCH	  fallecidos 	  por	  muerte 	  súbita	  se 	  demostró	  que	  
exis=an	  lesiones 	  isquémicas 	  en	  todos	  los	  estadíos,	  desde	  lesiones 	  agudas	  hasta 	  áreas 	  de	  ﬁbrosis	  
anCgua.	   En	  ausencia 	  de	  lesiones 	  en	  arterias	  coronarias 	  epicárdicas,	  el 	  sustrato	  de	  estas 	  lesiones	  
isquémicas 	  es 	  el	   remodelado	   y	   la	  disfunción	   severa	  de	   la 	  microcirculación,	   en	   concreto	   de 	  las	  
arteriolas 	  intramurales 	  (96).	  Esta 	  isquemia 	  microvascular,	  aunque	  más 	  prominente,	  no	  se	  limita 	  a	  
los 	  segmentos	  hipertroﬁados 	  y	  es	  el 	  elemento	  fundamental 	  en	  la 	  patogenia 	  de	  esta 	  enfermedad	  y	  
en	  su	  progresión	  dado	  que	  en	  estas	  zonas	  de	  isquemia	  se	  originan	  las	  arritmias	  ventriculares.
El 	  realce	  tardío	  en	  RM	  podría 	  potencialmente	  idenCﬁcar	  el 	  sustrato	  a 	  través	  del 	  cual 	  se	  generan	  las	  
arritmias 	  ventriculares	  que 	  pueden	  desencadenar	  la 	  muerte 	  súbita 	  cardiaca.	  Algunos	  estudios 	  han	  
demostrado	  que 	  la	  extensión	  del	   realce 	  tardío	   se	   asocia 	  con	  marcadores 	  clínicos	  de	   riesgo	   de	  
muerte	  súbita	  (65).	  
• Realce	  tardío	  y	  caracterísCcas	  clínicas	  de	  los	  
pacientes
En	  la	  pracCca	  clínica,	  el 	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  es	  un	  biomarcador	  excelente 	  para 	  idenCﬁcar	  y	  
monitorizar	   la 	  progresión	  de	  la	  enfermedad.	   Se 	  ha 	  demostrado	  que 	  en	  pacientes	  con	  fracción	  de	  
eyección	  del 	  VI 	  conservada	  o	  aumentada,	  las 	  áreas 	  de	  realce	  tardío	  del 	  miocardio	  suponen	  menos	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del	  5%	  de	  la	  masa 	  del	  miocardio,	  mientras 	  que	  en	  pacientes	  con	  fracciones 	  de	  eyección	  menores	  
del	  65%,	  el	  porcentaje	  de	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  oscila	  entre	  10	  y	  15%	  (48).
Diferentes 	  estudios 	  han	  mostrado	  que 	  el 	  realce	  tardío	  del 	  miocardio	  en	  la 	  MCH	  es 	  frecuente,	  que	  
afecta 	  hasta 	  el 	  80%	  de	  los 	  pacientes,	  que	  es 	  más	  frecuente 	  en	  los 	  segmentos 	  más	  hipertróﬁcos	  y	  
que 	  se	  exCende	  aproximadamente	  entre 	  el	  5	  y	  el 	  10%	  del 	  volumen	  total 	  del 	  miocardio	  (97).	  En	  esta	  
serie,	  el 	  realce 	  tardío	  fue 	  frecuente,	  afectaba 	  a	  poco	  más	  de	  la 	  mitad	  de	  los	  189	  pacientes 	  (52,9%),	  
pero	  su	  prevalencia	  fue	  inferior	  a	  la	  descrita	  en	  la	  literatura.
Bruder	  y	  cols.	  demostraron	  que	  la 	  presencia	  de	  ﬁbrosis 	  detectada 	  con	  realce 	  tardío	  en	  RM	  era	  un	  
pedictor	  independiente	  de	  cualquier	  causa	  de	  mortalidad	  en	  estos	  pacientes	  (98).
Un	  estudio	  prospecCvo	  mulCcéntrico	  reciente	  de	  1293	  pacientes	  diagnosCcados 	  de 	  MCH	  con	  un	  
seguimiento	  mayor	  de	  3	  años,	  publicó	  que	  la 	  extensión	  del	  realce	  tardío	  al 	  15%	  o	  más 	  de	  todo	  el	  
miocardio	  del 	  VI 	  es 	  un	  predictor	  independiente 	  de	  muerte	  súbita 	  y	  de 	  eventos	  relacionados 	  con	  el	  
fallo	  cardíaco	  (59).
Algunos	  estudios 	  publicaron	   que	  el 	  realce	  tardío	  se	   correlacionaba 	  directamente 	  con	  el 	  grosor	  
parietal 	  y	   con	   los	   antecedentes	   familiares,	   e 	  inversamente 	  con	   la 	   fracción	   de	  eyección,	   con	   la	  
obstrucción	  generada	  con	  el	  ejercicio	  en	  el	  tracto	  de	  salida 	  del 	  ventrículo	  izquierdo	  y	  con	  isquemia	  
en	  la 	  prueba 	  de	  esfuerzo	  (99-­‐100).	  Otros 	  estudios 	  demostraron	  que	  la	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  
se 	  relacionaba 	  no	  sólo	  con	   la 	  hipertroﬁa 	  severa	   (>	   30	  mm),	   sino	   también	  con	   la	  presencia 	  de	  
episodios	  de	  taquicardia 	  ventricular	  no	  sostenida 	  en	  el	  Holter	   y	   que	  la 	  ﬁbrosis 	  miocárdica 	  podría	  
ser	  el 	  enlace	  por	  el 	  que	  estos 	  conocidos	  factores	  de	  riesgo	  se 	  relacionan	  con	  arritmias	  ventriculares	  
malignas 	  (99).	  Además,	  la	  extensión	  del	  realce 	  tardío	  se	  correlacionaba 	  con	  la	  progresión	  clínica 	  de	  
la 	  enfermedad	  (101)	  y	  una 	  mayor	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  se 	  asociaba	  con	  2	  o	  más 	  marcadores	  
clínicos	  de	  riesgo	  de	  muerte	  súbita	  (65).	  
En	  esta	  serie,	   la 	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  se	  relacionaba	  no	  sólo	  con	  la	  hipertroﬁa 	  severa,	  sino	  
también	   con	   la 	  edad	   de	   los 	  pacientes 	  al 	   inicio	   del 	  diagnosCco,	   la 	  presencia 	   de 	  antecedentes	  
familiares 	   de	   muerte	   súbita 	   o	   de	   MCH,	   la	   presencia 	   de 	   ﬁbrilación	   auricular,	   la 	   taquicardia	  
ventricular	  no	  sostenida 	  en	  el 	  estudio	  del 	  Holter	  y	  con	  los 	  eventos	  durante	  el 	  seguimiento.	  La 	  edad	  
media 	  de	  los	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  era	  inferior	  (43	  años)	  a	  la 	  de	  los	  pacientes 	  sin 	  realce	  tardío	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(54	  años).	  Además	  os	  pacientes 	  que 	  presentaban	  realce	  tardío	  en	  2	  o	  más 	  segmentos 	  eran	  más	  
jóvenes	  (42	  años)	  que	  los	  que	  tenían	  realce	  tardío	  en	  un	  solo	  segmento	  (46	  años).
En	  este	  estudio,	  se	  han	  encontrado	  diferencias 	  signiﬁcaCvas 	  (p=0,004)	  entre	  el 	  realce 	  tardío	  y	   los	  
eventos 	  durante	  el 	  seguimiento.	  El 	  tanto	  por	  ciento	  de	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  fue 	  superior	  en	  
el 	  grupo	  de	  pacientes 	  con	  eventos 	  (84,2%)	  que 	  en	  el 	  grupo	  sin	  eventos	  (15,8%).	  El 	  porcentaje	  de	  
muertes 	  súbitas 	  también	  fue 	  superior	  en	  el 	  grupo	  con	  eventos 	  y	   aunque	  la 	  diferencia 	  no	  alcanzó	  
signiﬁcación	  estadísCca,	  solo	  uno	  de	  los	  pacientes	  con	  muerte	  súbita	  no	  presentaba	  realce	  tardío.
El 	  hecho	   de	  que	  muchos 	  de	  los 	  pacientes	  con	   realce	   tardío	  no	  mueran	   súbitamente 	  reﬂeja 	  la	  
necesidad	  de	  estraCﬁcar	  mejor	  a 	  estos 	  pacientes 	  y,	  en	  este	  senCdo,	  la 	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  
podría 	  desempeñar	   un	  papel 	  importante.	   Sin	   embargo,	   es 	  importante	  remarcar	   que,	   si 	  bien	   la	  
extensión	   del 	  realce	   tardío	   podría 	  vincularse 	  al 	  desarrollo	   de	   arritmias,	   su	  mera	  presencia	   no	  
implicaría 	  necesariamente	  un	  mal 	  pronósCco,	  ya	  que	  el 	  realce	  tardío	  es 	  un	  hallazgo	  común	  en	  la	  
MCH	  (52,9%	  en	  nuestro	  estudio)	  y	  el	  riesgo	  de	  muerte	  súbita	  en	  nuestra	  población	  es	  bajo.	  
Aunque	  el 	  realce	  tardío	   por	   RM	   ha 	  sido	   considerado	  la	   técnica 	  de 	  referencia 	  para	  detectar	   de	  
forma 	  no	   invasiva 	  la	  ﬁbrosis 	  del 	  miocardio,	   su	  uClidad	   real 	  es 	  todavía 	  objeto	   de 	  invesCgación	  
porque	  infravalora	  la	  ﬁbrosis,	  especialmente	  la	  ﬁbrosis	  de	  Cpo	  intersCcial	  difusa	  (102).
Nuevas 	  secuencias	  de	  RM	  que	  permiten	  la 	  cuanCﬁcación	  del	  Cempo	  T1	  del	  miocardio	  (mapa 	  T1)	  
permiCrán	   esCmar	   la 	   fracción	   del 	  volumen	  extracelular	   y	   detectar	   de	   forma	  precisa 	  la 	  ﬁbrosis	  
intersCcial 	  (103).	  Aunque 	  su	  uso	  clínico	  no	  es 	  aún	  generalizado	  y	  no	  existen	  series 	  signiﬁcaCvas 	  de	  
la	  uClidad	  de	  estos	  mapas	  en	  la	  MCH	  (104,	  105).
• Realce	  tardío	  y	  tamaño	  de	  la	  aurícula	  izquierda
La	  ﬁbrosis 	  miocárdica	  produce	  un	  aumento	  importante 	  de	  la 	  rigidez	  de	  las 	  cámaras 	  cardiacas	  que	  
juega	  un	  un	  papel	  fundamental	  en	  la	  disfunción	  diastólica	  pasiva	  de	  estos	  paciente	  (106).
Choi 	   y	   cols.	   (107)	   publicaron	   que 	  exis=a	   una	   correlación	   entre 	  el 	   realce	   tardío	   y	   el 	   volumen	  
indexado	  de	  la 	  AI.	  Otros 	  encontraron	  que	  el 	  tamaño	  de 	  la	  AI	  era 	  un	  marcador	  de	  la	  severidad	  de	  la	  
MCH,	  que	  se	  correlacionaba	  con	  la	  presencia	  (108)	  y	  con	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  (109).
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Los	  resultados 	  de	  este	  trabajo	  son	   similares 	  a 	  los	  publicados	  en	  la	   literatura.	   En	  esta 	  serie,	   los	  
valores 	  medios	  de	  los	  diámetros	  y	  de	  las 	  áreas 	  de	  la 	  AI 	  en	  el	  plano	  3	  cámaras 	  eran	  superiores	  en	  
los 	   pacientes 	   que 	   presentaban	   realce 	   tardío	   y	   se 	   idenCﬁcó	   que 	   las	   diferencias 	   eran	   más	  
signiﬁcaCvas	  cuando	  el	  realce	  tardío	  se	  extendían	  a	  dos	  o	  más	  segmentos.	  
Estudios 	   recientes 	   que 	   analizaron	   la	   deformidad	   miocárdica 	   auricular	   publicaron	   que	   en	   los	  
pacientes 	  con	  MCH,	  la 	  AI 	  aumenta	  su	  fase 	  de	  contracción	  y	  disminuye	  su	  fase 	  de	  reservorio,	  lo	  que	  
contribuye	   a 	   su	   anormal 	   vaciamiento	   (89-­‐91).	   Un	   dato	   reseñable 	   en	   este 	   estudio	   es 	   que	   las	  
medidas 	  de 	  la 	  AI 	  que	  mostraron	  una	  mejor	  correlación	  con	  la 	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  fueron	  los	  
diámetros 	  y	   las	  áreas	  mínimas 	  que	  además	  se 	  relacionaron	  con	  mayor	  número	  de	  eventos 	  durante	  
el 	   seguimiento.	   Estos 	   hallazgos	   sugieren	   que	   la 	  disminución	   del	   vaciamiento	   de	   la 	   AI	   podría	  
desempeñar	  un	  papel	  importante	  en	  el	  pronósCco	  de	  los	  pacientes.	  
• Realce	  tardío	  y	  morfología	  del	  septo	  
interventricular
En	  hasta 	  un	  60%	  de	  los	  adolescentes	  y	  adultos 	  con	  MCH,	  la 	  enfermedad	  se 	  transmite 	  de	  un	  modo	  
autosómico	  dominante	  causado	  por	  mutaciones 	  en	  genes	  de	  proteínas	  sarcoméricas 	  cardiacas.	  Las	  
mutaciones 	  en	  los 	  genes	  que	  codiﬁcan	  la	  cadena 	  pesada 	  de	  la 	  miosina 	  beta 	  (MYH7)	  y	   la 	  forma	  
cardiaca 	  de 	  proteína	  C	   que	  se	  une	  a 	  la 	  miosina 	  (MYBPC3)	  causan	  la 	  mayoría 	  de 	  los 	  casos;	   otros	  
genes 	  afectados 	  con	  menor	  frecuencia 	  son	  la 	  troponina 	  cardiaca 	  I	  y	  T	  (TNNI3,	  TNNT2),	  la	  caden	  ade	  
la 	  tropomiosina	  alfa-­‐1	   (TPM1)	  y	   la	  cadena 	  ligera 	  3	  de	  la	  miosina 	  (MYL3).	   Los 	  pacientes 	  con	  una	  
mutación	  sarcomérica	  se	  presentan	  más 	  precozmente	  y	  Cenen	  más 	  prevalencia 	  de 	  historia	  familiar	  
de	   MCH	   y	   de 	  muerte 	   súbita	   con	   tendencia 	   a 	   presentar	   mayor	   hipertroﬁa,	   mayor	   disfunción	  
microvascular	  y	  ﬁbrosis	  miocárdica	  (5,	  6).
La 	  morfología 	  del 	  septo	  interventricular	   se 	  ha	  correlacionado	  con	  la 	  probabilidad	  de	  presentar	  un	  
test	   genéCco	   posiCvo	   para	   mutaciones 	   en	   genes 	   de	   proteínas 	   sarcoméricas	   cardiacas.	   La	  
morfología	  inversa 	  del	  septo	  interventricular	  se 	  asocia 	  con	  una	  alta 	  probabilidad	  de	  presentar	   un	  
test	   genéCco	   posiCvo,	   la 	   morfología 	   apical	   o	   neutra 	   con	   una 	   probabilidad	   moderada	   y	   la	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morfología	  sigmoide	  con	  una	  probabilidad	  baja.	  La 	  morfología 	  inversa	  del 	  septo	  interventricular	  se	  
ha	  relacionado	  con	  la	  mutación	  en	  los	  genes	  MYBPC3	  y	  MYH7	  (110,	  111).
En	   general,	   los	   pacientes 	   con	   una 	  mutación	   de 	   una	   proteína 	   sarcomérica	   se	   presentan	   más	  
precozmente	  y	   Cenen	  más 	  prevalencia	  de	  historia	  familiar	   de 	  MCH	  y	  MS	  cardiaca 	  que	  los 	  que 	  no	  
Cenen	  mutación	  (5).	  En	  esta 	  serie,	  la	  morfología	  del 	  septo	  interventricular	  sigmoide	  se 	  presentó	  en	  
una 	  proporción	  similar	  en	  el 	  grupo	  de	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  y	  sin	  realce	  tardío.	  En	  el 	  grupo	  de	  
pacientes 	   con	   realce	   tardío	   del 	   miocardio,	   las 	   morfologías 	   del 	   septo	   interventricular	   más	  
prevalentes 	  fueron	  la	  inversa	  (13,6%)	  y	   la 	  apical 	  (11,4%).	  Solo	  el 	  2,4%	  con	  morfología 	  inversa 	  y	  el	  
4,7%	  con	  morfología	  apical 	  no	  presentaban	  realce	  tardío.	  Estos 	  hallazgos 	  podrían	  ser	  una	  variable	  
más	  que	  podría	  ayudar	  a 	  estraCﬁcar	  el	  riesgo	  de	  los	  pacientes	  a 	  los 	  que 	  no	  se 	  les 	  ha	  realizado	  un	  
estudio	  genéCco.
• Realce	  tardío,	  grosor	  y	  masa	  del	  miocardio
La	  incidencia 	  de	  muerte 	  súbita	  en	  la 	  MCH	  es	  mayor	  en	  pacientes 	  con	  un	  mayor	  grosor	  parietal,	  con	  
un	  aumento	  progresivo	  de 	  riesgo	  casi 	  lineal	  en	  función	  del 	  grado	  de	  hipertroﬁa	  (112).	  Sin	  embargo,	  
la 	  MCH	  es 	  una 	  enfermedad	  muy	   heterogénea	  en	  la	  que	  se	  han	  descrito	  mutaciones 	  genéCcas,	  
como	  las 	  de 	  la	  troponina	  T,	   que	  producen	  poca	  hipertroﬁa 	  y	  sin	  embargo	  se 	  asocian	  a	  un	  riesgo	  
elevado	  de	  muerte	  súbita	  (113)	  
Los	  resultados 	  de	  este	  estudio	  son	  similares	  a 	  los 	  publicados 	  en	  la	  literatura;	  el 	  realce	  tardío	  fue	  
más	  frecuente	  en	  los 	  segmentos 	  más	  hipertróﬁcos,	  en	  el 	  segmento	  anteroseptal	  de	  la 	  base	  (26,2%)	  
y	  del 	  tercio	  medio	  (23,2%).	  Los	  segmentos 	  más	  hipertróﬁcos	  fueron	  los 	  que	  presentaron	  con	  más	  
frecuencia	  realce	  tardío.	  El 	  grosor	  también	  era 	  mayor	  en	  el 	  grupo	  de 	  pacientes	  con	  realce	  tardío	  en	  
2	  o	  más	  segmentos.
El 	  valor	  medio	  de	  la 	  masa	  en	  los 	  pacientes 	  que	  presentaban	  realce	  tardío	  en	  2	  o	  más 	  segmentos	  
era 	  de 	  100,24	  ±	  30,47	  gr/m2,	  mientras 	  que	  la 	  masa	  en	  los 	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  en	  un	  solo	  
segmento	  era 	  inferior	  (84,25	  ±	  28,99	  gr/m2).	  El	  grupo	  de	  pacientes	  que 	  no	  presentaba 	  realce	  tardío	  
eran	  los 	  que	  tenían	  los	  valores 	  de 	  la	  masa 	  menores	  (68,24	  ±	  23,84	  gr/m2).	  Estas 	  diferencias 	  entre	  el	  
grosor	  y	   la 	  masa 	  del 	  miocardio	  del 	  VI 	  y	  la	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  fueron	  estadísCcamente	  muy	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signiﬁcaCvas 	  (p<0,0001)	  y	  la 	  extensión	  del 	  realce 	  tardío	  se	  correlacionó	  posiCvamente	  tanto	  con	  el	  
grosor	  máximo	  (r	  =	  0,38;	  p	  <	  0,0001)	  y	  con	  la	  masa	  del	  VI	  (r	  =	  0,33;	  p	  <	  0,0001).
• Realce	  tardío	  y	  fenoCpo	  de	  la	  MCH
En	  la	  MCH,	  la 	  hipertroﬁa	  del	  VI	  suele	  empezar	  durante 	  la 	  adolescencia 	  y	  es 	  completa 	  en	  el	  adulto	  
jóven,	  aunque 	  se	  puede	  desarrollar	  a	  cualquier	  edad.	  El 	  espectro	  de	  la 	  expresión	  feno=pica	  es 	  muy	  
amplio	  y	  no	  incluye	  únicamente 	  la 	  hipertroﬁa 	  del	  VI	  sino	  también	  otras	  múlCples 	  anomalías 	  como	  
las 	  alteraciones 	  en	  los	  músculos 	  papilares,	  en	  el 	  aparato	  mitral,	  las 	  criptas 	  miocárdicas,	  los 	  puentes	  
miocárdicos 	  entre	  las 	  arterias 	  coronarias,	  la 	  remodelación	  de	  la 	  aurícula 	  izquierda,	  las	  áreas 	  de	  no	  
compactación	  del	  VI,	  los 	  aneurismas 	  apicales,	  la 	  obstrucción	  al 	  tracto	  de 	  salida 	  del 	  VI,	  la 	  disfunción	  
microvascular	  y	  ﬁbrosis 	  miocárdica.	  Además,	  en	  5-­‐15%	  de 	  los	  pacientes,	  el 	  remodelado	  adverso	  del	  
VI 	  conduce	  a	  una 	  dilatación	  progresiva 	  de	  la 	  cavidad	  con	  adelgazamiento	  de 	  su	  pared,	  disfunción	  y	  
evolución	  a	  fallo	  cardíaco,	  un	  fenómeno	  conocido	  como	  MCH	  en	  estadio	  ﬁnal	  que	  recuerda	  a	  una	  
miocardiopa=a	  dilatada	  o	  incluso	  más	  frecuentemente	  a	  una	  miocardiopa=a	  restricCva	  (48,	  114).	  
En	  la	  MCH,	   la 	  hipertroﬁa 	  suele 	  ser	  segmentaria 	  y	  no	  conCgua 	  con	  una	  aumento	  global 	  de	  la 	  masa	  
total 	  del 	  miocardio.	  Puede	  afectar	  a 	  un	  solo	  segmento	  del 	  VI	  o	  a 	  todos	  los 	  segmentos,	  pero	  es	  más	  
frecuente	  en	  el	  septo	  interventricular	  de	  la	  base	  (115).
La 	  distribución	  de	  la 	  hipertroﬁa 	  suele 	  ser	   asimétrica	  y	   segmentaria,	  mientras 	  que	   la 	  hipertroﬁa	  
difusa 	  y	   concéntrica 	  suele	  afectar	   a 	  una	  minoría 	  de	  pacientes 	  (5%)	   y	   hasta	   en	   un	  20%	   de	   los	  
pacientes,	  la 	  masa 	  del 	  miocardio	  es 	  normal	  (116).	  En	  70%	  de	  los 	  pacientes 	  as 	  áreas	  hipertroﬁadas	  
afectaban	  a	  los 	  segmentos	  basales	  antero-­‐septales 	  y	   a 	  la	  pared	  anterior	   (115).	  En	  esta 	  serie,	   el	  
fenoCpo	  más 	  frecuente	  de	  MCH	  también	  fue	  el	  septal 	  asimétrico	  (56,6%)	  y	  el 	  tanto	  por	  ciento	  de	  
pacientes 	  con	  hipertroﬁa	  simétrica 	  concéntrica 	  fue	  algo	  superior	  (10,7%)	  al 	  descrito	  habitualmente	  
en	  la	  literatura.
Mucho	  menos 	  frecuente	  es	  la 	  hipertroﬁa	  en	  el	  tercio	  medio	  y	  apical	  del 	  septo	  interventricular	  que	  
con	   frecuencia 	  se	  exCende	   a	   la 	  pared	   inferior,	   la	  anetrolateral	  y	   el	   ápex.	   La	  hipertroﬁa	  de	   los	  
músculos 	  papilares 	  y	  del 	  ventrículo	  derecho	  también	  es 	  frecuente	  (117).	  La 	  MCH	  apical 	  es 	  mucho	  
menos	  prevalente,	   no	  suele 	  representar	  más 	  el 	  10%	  de	  los 	  pacientes 	  con	  MCH	  y	   se	  asocia 	  con	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ondas 	  T	  gigantes 	  e 	  inverCdas 	  en	  el 	  electrocardiograma 	  (118).	  Hasta 	  un	  10%	  de	  los	  pacientes 	  con	  la	  
forma 	   clásica	   de	   MCH	   septal 	   pueden	   presentar	   extensión	   de 	   la 	   hipertroﬁa 	   a	   los 	   segmentos	  
apicales,	  lo	  que	  sugiere 	  que	  ambas 	  expresiones 	  feno=picas 	  pueden	  coexisCr	  (119).	  Aunque	  la 	  MCH	  
apical	  es	  más	  frecuente	  entre	  los	  japoneses,	  en	  nuestra	  serie	  representó	  el	  5,3%	  de	  los	  pacientes.	  
Las 	  áreas	  de	  realce	  tardío	  del	  miocardio	  suelen	   ser	  mesocárdicas 	  o	  subepicárdicas,	   afectan	   con	  
frecuencia	   al 	   miocardio	   de 	   la 	   unión	   de 	   las	   cavidades 	   ventriculares 	   pero	   nunca	   afectan	   al	  
subendocardio	  (64,	  117).
Los	  resultados	  de 	  este	  trabajo	  son	  similares 	  a 	  los 	  descritos	  en	  la 	  literatura.	  El 	  Cpo	  de 	  realce 	  tardío	  
más	  frecuente	  fue 	  el	  mesocárdico	  (52,5%)	  y	   en	  la	  unión	  de 	  los 	  segmentos	  de	  mabos 	  ventrículos.	  
Hubo	  5	  pacientes 	  con	  realce 	  subendocárdico	  (5,1%)	  que	  tenían	  historia 	  de 	  enfermedad	  coronaria	  
asociada.
La 	   mayoría 	   de 	   los 	   pacientes 	   que	   no	   presentaron	   realce	   tardío	   tenían	   una 	   hipertroﬁa 	   septal	  
asimétrica 	  (84%)	  y	  en	  el	  grupo	  de	  pacientes 	  con	  realce 	  tardío,	  el 	  fenoCpo	  de	  MCH	  más 	  frecuente	  
fue	  la	  hipertroﬁa	  simétrica	  concéntrica	  y	  la	  medioventricular.
• Realce	  tardío,	  perfusión	  de	  primer	  paso	  y	  función	  
global	  y	  segmentaria	  del	  VI
En	  estudios 	  previos 	  se	  ha	  demostrado	  que	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío	  se 	  asocia 	  con	  una	  menor	  
fracción	  de	  eyección	   y	   con	  una	  dilatación	   ventricular	   progresiva	   (65,	   68).	   El 	  curso	  clínico	   de 	  la	  
disfunción	  sistólica 	  en	  la	  MCH	  suele	  ser	  variable,	   impredecible 	  y	  generalmente	  desfavorable 	  (120,	  
121).	   Los 	  marcadores	  clínicos	  capaces	  de 	  anCcipar	   de 	  forma	  ﬁable 	  su	  evolución	  son	  di2ciles 	  de	  
idenCﬁcar	   en	  una	  enfermedad	  tan	  heterogénea	  como	  ésta.	   Sin	  embargo,	   la 	  extensión	  del 	  realce	  
tardío,	  junto	  con	  otras 	  caracterísCcas	  clínicas	  como	  la 	  edad	  joven	  en	  el 	  momento	  del 	  diagnósCco	  o	  
el 	  mayor	  grosor	  del 	  miocardio	  podrían	  ayudar	  a	  idenCﬁcar	  a 	  un	  subgrupo	  de	  pacientes 	  en	  el 	  que	  
estaría	  jusCﬁcado	  realizar	  un	  seguimiento	  más	  estrecho	  (120,	  121).
Los	  segmentos 	  de	  mayor	  hipertroﬁa	  suelen	  presentar	  alteraciones 	  en	  su	  moClidad	  segmentaria 	  y,	  
en	  algunos	  casos,	  se	  asocian	  también	  con	  defectos	  en	  la	  perfusión	  de	  primer	  paso	  (14).
Tamaño auricular y realce miocárdico en MCH
! 114
En	  este 	  estudio,	  54	  pacientes 	  con	  realce	  tardío	  tenían	  alterada 	  la	  moClidad	  segmentaria 	  (79,4%)	  
siendo	  la	  hipocinesia 	  el 	  trastorno	  más	  frecuente 	  (77,8%).	  Además 	  la	  extensión	  del 	  realce 	  tardío	  se	  
correlacionó	  posiCvamente	  con	  la 	  disfunción	  sistólica	  segmentaria 	  (r=0,45;	   p<0,0001).	  La 	  función	  
sistólica 	  global 	  estaba	  conservada 	  en	  la 	  gran	  mayoría 	  de 	  nuestros 	  pacientes	  y	   aunque	  solo	  cinco	  
pacientes 	  presentaron	  una	  fracción	  de	  eyección	  del	  ventrículo	  izquierdo	  inferior	  al 	  50%,	  con	  un	  VI	  
no	  dilatado,	  4	  de	  ellos	  con	  realce	  tardío	  que	  se	  extendía	  a	  2,	  3	  y	  5	  segmentos.
La 	  fracción	  de	  eyección	  y	   los	  volúmenes	  sistólico	  y	   diastólico	  del 	  VI 	  eran	  discretamente	  inferiores	  
en	  los	  pacientes 	  con	  un	  segmento	  con	  realce	  tardío	  que	  en	  los	  pacientes 	  sin	  realce	  o	  con	  realce 	  en	  
2	   o	   más	   segmentos;	   este	   hallazgo,	   probablemente 	   pueda	   explicarse	   porque	   el 	   número	   de	  
pacientes 	  con	  realce	  tardío	  en	  1	  sólo	  segmento	  (n=29)	  era 	  muy	   inferior	  al 	  grupo	  de	  pacientes 	  sin	  
realce	  (n=89)	  o	  con	  extensión	  del	  realce	  2	  o	  más	  segmentos	  (n=68).
Sipola 	  y	  cols.	  (122)	  en	  un	  estudio	  de	  perfusión	  de	  primer	  paso	  en	  reposo	  y	  con	  estrés	  demostraron	  
que 	  el 	  grado	  del 	  déﬁcit	   de 	  perfusión	   en	  pacientes 	  con	  MCH	  se	  asociaba	  con	  mayor	   hipertroﬁa	  
ventricular,	   lo	  que	  sugiere	  que	  dichos 	  defectos	  estaban	  relacionados	  posiblemente	  con	  el 	  fenoCpo	  
de	   estos	   pacientes.	   Además	   publicaron	   que	   exis=a	   una 	   correlación	   negaCva 	   entre 	   el 	   grosor	  
máximo	  del 	  miocardio	  y	   el	  índice	  de	  reserva	  global 	  y	   segmentario	  del	  primer	  paso	  del 	  contraste.	  
Estos 	  hallazgos 	  sugieren	  que 	  la	  isquemia	  ocurre 	  más 	  en	  los	  segmentos	  más 	  hipertróﬁcos 	  y	  es 	  un	  
factor	  de	  riesgo	  potencial	  de	  muerte	  súbita	  en	  pacientes	  con	  MCH,	  especialmente	  los	  jóvenes.	  
Los	  defectos 	  de	  perfusión	  en	   la 	  MCH	   suelen	  detectarse	  en	   las 	  mismas	  zonas 	  del	  realce	   tardío,	  
aunque	  son	  más	  =picos 	  de	  la 	  región	  subendocárdica	  que 	  del 	  mesocardio.	  Sin	  embargo,	  el 	  realce	  
tardío	  también	  puede	  aparecer	  en	  la	  MCH	  sin	  que 	  exista 	  evidencia	  de	  isquemia	  microvascular	  (123,	  
124).
En	  esta 	  serie,	   aunque	  solo	  15	   de 	  99	  pacientes	  (8,1%)	   con	  realce 	  tardío	  tenían	  una 	  perfusión	  de	  
primer	   paso	  patológica	  en	   reposo,	   no	  hubo	  ningún	  paciente	  con	   alteración	  en	   la 	  perfusión	   de	  
primer	  paso	  que	  no	  tuviese	  realce	  tardío	  (p<0,0001).	  Los 	  defectos 	  de	  perfusión	  eran	  mesocárdicos	  
(46,7%),	  subendocárdicos	  (26,7),	  transmurales	  (20%)	  y	  subepicárdicos	  (6,7%).
Una	  de	  las 	  limitaciones	  de 	  este	  estudio	  es 	  que	  no	  hemos 	  podido	  realizar	  cuanCﬁcación	  del 	  Cempo	  
T1	   del 	  miocardio	   (mapas 	  de 	  T1)	  que 	  ya	  se	  ha 	  correlacionado	   con	  marcadores 	  de	   la 	  síntesis 	  del	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colágeno,	  y	  ﬁbrosis	  intersCcial 	  como	  signo	  precoz	  en	  la	  patogénesis 	  de	  la 	  MCH,	  por	  carecer	  de	  esta	  
tecnología	  (42,	  103).
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10.	  CONCLUSIONES
1. El 	  tamaño	  de	  la	  aurícula 	  izquierda	  es 	  un	  marcador	  pronósCco	  de	  riesgo	  de	  eventos 	  durante	  el	  
seguimiento	  en	  los	  pacientes	  con	  miocardiopa=a	  hipertróﬁca.
2. La 	  extensión	  del 	  realce	  tardío	  es 	  un	  marcador	  pronósCco	  de	  riesgo	  de 	  eventos 	  en	  los 	  pacientes	  
con	  miocardiopa=a	  hipertróﬁca.
3. Los	   diámetros 	  mínimos 	   y	   las	   áreas 	  mínimas 	   de	   la 	   aurícula 	   izquierda	   son	   las 	   que	   más	   se	  
relacionan	  con	  los	  eventos.
4. Los	   diámetros 	   y	   las 	   áreas	   de 	   la	   aurícula 	   izquierda	   se	   correlacionan	   posiCvamente	   con	   la	  
extensión	  del	  realce	  tardío.
5. Los	  diámetros	  mínimos 	  y	  las 	  áreas 	  mínimas 	  son	  las 	  que	  mejor	  se	  correlacioan	  con	  la	  extensión	  
del	  realce	  tardío.
6. Las 	  medidas 	  de	  la	  aurícula 	  izquierda 	  en	  el 	  plano	  3	   cámaras 	  fueron	   las 	  más 	  reproducibles	  en	  
nuestro	  estudio
7. La 	   idenCﬁcación	   del 	   realce	   tardío	   fue	   más	   prevalente	   en	   las 	   morfologías	   del 	   septo	  
interventricular	   inverso	   y	   apical 	   que 	   se	   relaciona 	   con	   una 	   probabilidad	   alta 	   y	   media	  
respecCvamente	  de	  presentar	  mutaciones	  genéCcas.
8. La 	   extensión	   del	   realce 	   tardío	   se	   correlaciona 	   posiCvamente 	   con	   el 	   grosor	   y	   la	   masa 	   del	  
miocardio
9. Los	  segmentos	  hipocinéCcos	  se	  relacionan	  con	  la	  presencia	  y	  la	  extensión	  del	  realce	  tardío
10.	  La	  función	  sistólica	  del	  ventrículo	  izquierdo	  suele	  estar	  conservada
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